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Resumen

El glaucoma pediatrico es una enfermedad infrecuente y potencialmente grave. Constituye un grupo
de enfermedades heterogéneo que incluye formas primarias y formas asociadas a un gran nimero
de enfermedades oculares y sistémicas. El diagndstico precoz de la enfermedad y la correcta iden-
tificacion del tipo concreto de glaucoma condicionaran el pronostico visual del nifio. Por ello es de
suma importancia saber identificar los signos de alerta y poder realizar con fiabilidad las exploracio-
nes necesarias para confirmar el diagndstico. El tratamiento consta de tres modalidades: tratamiento
médico (suele ser una medida transitoria, aunque en algunas formas de glaucoma puede ser la base
del tratamiento), tratamiento quirurgico (en las formas primarias, la técnica de eleccion es la cirugia
angular; en caso de utilizar otras técnicas, es importante conocer las diferencias entre el nifio y el
adulto) y tratamiento rehabilitador (correccion Optica, tratamiento de la ambliopia).
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Summary

Pediatric glaucoma is a rare and severe pathology. that includes an heterogeneous group of diseases,
both primary 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 visual prognosis of the child. It’s very
important to accurately identify the signs and symptoms, and to know how to perform the exami-
nation needed to confirm the diagnosis. Therapy includes medical treatment (it use to be a transient
measure, but can be the first line of treatment in some forms of glaucoma), surgical treatment (in
primary glaucoma, the surgery of election is angle surgery; in cases where other techniques have to
be performed, is important to know the differences between children and adult management) and
functional treatment (optic correction, amblyopia management).
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Introduccion

El glaucoma en la infancia es una entidad
poco frecuente pero que presenta una gran re-
percusion en la funcidn visual del nifio. La cli-
nica, el diagnostico y el tratamiento son clara-
mente diferentes del glaucoma del adulto, por
lo que vamos a exponer cuales son las claves de
estas diferencias y como hay que proceder ante
la sospecha de un glaucoma en el nifio.

Sospecha de glaucoma en el nifo

Cuando presenta patologia ocular o sis-
témica predisponente: En el afio 2013 se pu-
blico un documento de Consenso mundial so-
bre Glaucoma en la Infancia (1), en el cual se
establecid como referencia la Clasificacion de
Glaucoma Pediatrico (2) (tabla 1):

1. Glaucoma primario

El Glaucoma Congénito Primario (GCP)
es el glaucoma mas frecuente desde el naci-
miento hasta los 3 afnos de edad, aunque se pue-
de manifestar en edades mas tardias (3). Afecta
a 1/10.000 ninos nacidos en poblacion occi-
dental (4). Suele ser bilateral (70%) pero puede
presentar un grado de afectacion asimétrico. Es
algo mas frecuente en varones (5). Aunque en
la mayoria de los casos es esporadico, se aso-
cia con una herencia autosomica recesiva, y es
frecuente encontrar antecedentes familiares, so-
bre todo en ciertas etnias o religiones donde la
consanguinidad es comun; asi se describen fre-
cuencias como 1/2500 en el Medio Este (6) o gi-
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tanos eslovacos (7) o 1/3300 en India (8). Se ha
relacionado con la mutacion en el gen CYP1B1
que codifica la enzima citocromo P450, involu-
crada en el desarrollo ocular (9,10).

La principal hipotesis en la patogenia de este
tipo de glaucoma es la detencion en el desarro-
llo normal del &ngulo iridocorneal. En condi-
ciones normales, se produce el desplazamien-
to posterior del cuerpo ciliar desde la linea de
Schwalbe (5° mes) hasta el espolon escleral (9°
mes) y posterior colocacion por detras del espo-
l6n escleral (post-natal). Cuando este proceso
se detiene dard lugar a una Goniodisgenesia:
encontraremos una insercion del iris mas ante-
rior, y falta de formacion del receso angular con
impermeabilidad de las capas mas internas de la
malla trabecular (11) (fig. 1).

Se sub-clasifica en funcién de la edad de de-
but en 3 tipos (1):

— Neonatal: primer mes de vida.

— Infantil: entre el primer mes y los 2 afios
de vida.

— Tardio: por encima de los 2 afios. Inclu-
ye casos de debut tardio (poco sintomaticos) y
casos de diagndstico tardio.

Cuanto mas grave sea la goniodisgenesia,
mas precoz sera el debut y mayores las conse-
cuencias.

El Glaucoma Juvenil es una forma rara de
glaucoma que debuta a partir de los 4 afios de
edad hasta los 35 afios (1). Suelen debutar con
presiones altas, incluso superiores a 40mmHg.
Al igual que el glaucoma de angulo abierto del
adulto, suele ser asintomadtico, y no se asocia
a otras anomalias oculares o sistémicas. El an-
gulo tiene una apariencia normal (11). Se rela-
ciona con una herencia autosomica dominante
y mutacion de los genes TIGR o MYOC, que

Tabla 1. Clasificacion del glaucoma de la infancia (Consenso sobre Glaucoma de la Infancia, WGC 2013)

— Infantil: 1-24 m

Glaucoma de la infancia primario — Tardio: > 24m

Glaucoma congénito primario: 3 tipos segun la edad de inicio: Neonatal: 0-1 m

Glaucoma juvenil de dngulo abierto

Glaucoma asociado a anomalias oculares no adquiridas

Glaucoma asociado a enfermedades sistémicas o sindromes no adquiridos

Glaucoma de la infancia secundario

Glaucoma asociado con condicidn adquirida

Glaucoma secundario a cirugia de catarata
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Figura 1. Goniodisgenesia. A) Esquema del angulo nor-
mal. B) Esquema y fotografia de la Goniodisgenesia.

parece influir en el drenaje a través de la malla
trabecular (9,12).

2. Glaucoma asociado a alteraciones
oculares NO adquiridas

Incluye anomalias de predominio ocular pre-
sentes al nacimiento que pueden asociarse 0 no
a manifestaciones sistémicas (13,14) (fig. 2).

— Anomalia de Axenfeld-Rieger: Embrio-
toxon posterior con adherencias del iris que pue-
den provocar corectopia, agujeros iris (polico-
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ria), ectropion uveal. Se denomina «sindrome»
(Sd) si presenta manifestaciones sistémicas aso-
ciadas (13). Incidencia de glaucoma 50% (14).

— Anomalia de Peter’s: Opacidad corneal
central con defecto en endotelio, membrana de
Descemet y estroma posterior, adherencias de
iris y en ocasiones del cristalino a cornea. Se
denomina «sindrome» si presenta manifesta-
ciones sistémicas asociadas (15,16). Incidencia
de glaucoma 50% (14).

— Aniridia: Gran hipoplasia de iris, hipo-
plasia de nervio Optico y fovea, queratopatia
por insuficiencia limbica, cataratas, nistagmus.
Incidencia de glaucoma 50-75% (17).

— Hipoplasia iridiana congénita: Se trata
de un adelgazamiento del iris con ausencia del
collarete. Puede asociarse a glaucoma (14).

— Vascularizacion fetal persistente (PFV):
suele ser unilateral (90%) y esporadica. El
glaucoma es debido al cierre angular producido
por la catarata y el desplazamiento anterior del
complejo iris-lente tras contraccion de la mem-
brana retrolental (18).

— Melanocitosis oculodérmica (Nevus de
Ota): El aumento de pigmento en el angulo
puede provocar una obstruccion en el trabéculo
dando lugar a un glaucoma de angulo abierto,
de inicio tardio.

— Distrofia polimorfa posterior: Glaucoma
por migracion anormal de células a través del
angulo camerular (19).

— Microftalmos/Microcornea: Codrneas <10
mm. Suele asociarse a otras patologias oculares
(PFV, catarata congénita, nanoftalmos, aniridia,
rubeola congénita, sindrome de Axenfeld-Rieger).

— Ectopia lentis: Puede ser simple o aso-
ciada 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.

3. Glaucoma asociado a enfermedades
sistémicas o sindromes NO adquiridos

Incluye enfermedades de predominio sisté-
mico presentes al nacimiento y que pueden aso-
ciarse a signos oculares.
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Figura 2. Glaucoma asociado a patologia ocular no adquirida. A) Sd de Axenfeld-Rieger. A) Sd de Peter’s. B) Hipo-
plasia esencial de iris. C) Aniridia. D) Persistencia de vasculatura fetal. E) Nevus de Ota. F) Microcornea/Microftalmia.
G) Malposicion de cristalino.

— Alteraciones cromosomicas
Down).

— Enfermedades del tejido conectivo (Sin-
drome de Marfan, Sindrome de Weill-Marche-
sani, Sindrome de Stickler).

— Enfermedades metabodlicas (Homocisti-
nuria, Sindrome de Lowe, Mucopolisacarido-
Sis).

— Neurofibromatosis (NF-1, NF-2): el
glaucoma se asocia con la presencia de neurofi-
broma plexiforme orbitario-palpebral y displa-
sia del ala menor del esfenoides ipsilateral (20).

— Sindrome de Sturge-Weber: Sindrome
vascular neurocutaneo que afecta a piel, ojos
y cerebro. Se asocia con malformacion vascu-

(Sd de

lar coroidea ipsilateral (40%) y con glaucoma
(30%). Dos picos de aparicion del glaucoma:
infantil (<2 a) por goniodisgenesia o en la
1.2-2.* década por aumento de presion venosa
epiescleral (21,22).

— Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber:
Variante del sindrome de Sturge-Weber donde
existe afectacion cutanea en tronco y extremi-
dades.

— Enfermedad de Rubinstein-Taybi.

— Rubeola congénita: La presencia de ca-
taratas y glaucoma se relaciona con la transmi-
sion de la infeccion en los primeros dos meses
y la retinopatia en los primeros cinco meses
(23).
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4. Glaucoma asociado a enfermedades
oculares adquiridas

Desarrollo de glaucoma después de diagnos-
ticarse la enfermedad no hereditaria y que se
manifiesta después del nacimiento (fig. 3).

— Upveitis: La causa identificable mas fre-
cuente de uveitis en nifios es la artritis idio-
patica juvenil (24). El glaucoma puede ser de
angulo abierto por dafio directo del trabéculo
o en respuesta a corticoides, o bien de angulo
cerrado por sinequias anteriores o posteriores
(bloqueo pupilar) (25).

— Traumatismo: Los mecanismos por los
que se puede desencadenar un glaucoma son
(26,27): uveitis, hifema, recesion angular, ecto-
pia lentis, glaucoma por células fantasma, act-
mulo de pigmento en la malla trabecular. En
traumatismo penetrante se afiaden las secuelas
del dano intraocular (epitelizacion de cdmara
anterior) y de la cirugia reparadora.

— Glaucoma corticoideo: Los nifios tienen
una mayor frecuencia y severidad en la respues-
ta a corticoides (28).
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— Cirugia intraocular complicada (a excep-
cion de la cirugia de cataratas).

— Tumores: retinoblastoma, meduloepi-
telioma y melanoma intraocular (29) son los
tumores mas frecuentemente asociados a glau-
coma 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 en un lactante
asociado a hifemas de repeticion (30).

— Retinopatia del prematuro (ROP): El
glaucoma se ha relacionado con las formas avan-
zadas (estadios 4 y 5 de ROP), y se produciria
por desplazamiento anterior del cristalino en es-
tas formas graves, asi como secundariamente al
tratamiento quirtrgico de las mismas (31).

5. Glaucoma secundario a cirugia de
cataratas

El diagndstico de glaucoma es posterior a la
cirugia de cataratas. Se trata de una complica-
cion frecuente, con incidencia muy variable en

Figura 3. Glaucoma
secundario a patolo-
gia ocular adquirida.
A) Uveitis anterior. B)
Hipema traumatico. C)
Formas avanzadas de
Retinopatia del Prema-
turo. D) Xantogranulo-
ma Juvenil.
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diferentes series; los principales factores de ries-
go son la edad en el momento de la intervencion
(mayor riesgo a menor edad, especialmente en
las primeras 4 semanas de vida) y la microftal-
mia (32). No esta demostrado totalmente la in-
fluencia del implante de LIO en la incidencia de
glaucoma (33,34). El riesgo de glaucoma tras ci-
rugia de cataratas se mantiene de por vida (35).

Cuando presentan manifestaciones clinicas

No dependen de la etiologia, sino de las ca-
racteristicas propias del globo ocular del nifio
(baja rigidez corneal y escleral) y por tanto de
la edad de presentacion (1,36,37):

1. Formas Neonatales: nacen con buftalmos,
con edema corneal intenso y roturas en la mem-
brana de Descemet (estrias de Haab), megalo-
cornea y presiones habitualmente elevadas. Se
debe hacer diagnostico diferencial con ruptura
traumatica de membrana de Descemet (antece-
dente de parto instrumental) y con situaciones
asociadas a opacidad corneal congénita (por
distrofia endotelial congénita, enfermedades
metabolicas, etc.).

2. Formas infantiles: La clinica se carac-
teriza por la triada epifora, fotofobia y blefa-
roespasmo, con buftalmos, edema corneal y
estrias de Haab en menor grado. El diagnosti-
co diferencial con oclusion lagrimal congénita
no deberia ser un problema, pero es una causa
de error desgraciadamente frecuente. También
debe diferenciarse de la megalocornea esencial
y del megalo-segmento anterior.

3. Formas tardias: a partir de los 3-4 afos la
rigidez corneal es ya la misma que en el adulto,
por lo que no encontraremos signos corneales.
La rigidez escleral se normaliza algo mas tarde,
por lo que el signo de alerta en las formas ju-
veniles puede ser una miopizacion exagerada o
muy asimétrica.

Diagnostico del glaucoma

En el Consenso mundial sobre Glaucoma en
la Infancia (1) se definid que para establecer el
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diagnéstico de glaucoma se requieren dos o
mas de las siguientes condiciones:

— PIO> 21mmHg en dos mediciones.

— Aumento o asimetria en la excavacion
papilar.

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

— Miopia axial progresiva.

— Defecto de campo visual reproducible.

Cuando solamente se cumple uno de estos
criterios, estamos ante una sospecha de glauco-
ma, y tendremos que realizar un seguimiento
para detectar la progresion de cualquiera de los
otros criterios (36,37).

Pero ademas de explorar estos pardmetros,
el proceso diagnéstico debe intentar aclarar el
tipo de glaucoma y las circunstancias particula-
res, por lo que es preciso realizar una historia
clinica detallada, con especial hincapié en:

— Edad del debut, condiciona el pronosti-
Co.

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

— Fotografias antiguas para confirmar el
aumento del tamafio del globo.

— Problemas durante el embarazo (ej.
rubeola materna) o en el parto (ej. uso de for-
ceps, que puedan ocasionar roturas en la mem-
brana de Descemet).

— Antecedentes familiares, grado de con-
sanguinidad

— Antecedentes sistémicos u oftalmologi-
cos que puedan asociarse a un riesgo de glau-
coma.

Exploracion

Es importante intentar obtener la mayor
cantidad de informacion posible en consulta; a
pesar de que a veces es necesario realizar una
exploracion bajo anestesia general, se debe evi-
tar en la medida de lo posible ya que se ha de-
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mostrado que las anestesias generales repetidas
pueden influir en el desarrollo cerebral y pro-
vocar cambios neuro-cognitivos a largo plazo
(38).

La exploracion debe incluir los siguientes
aspectos (1,36,37):

— Valoracion de la funcién visual, del
comportamiento general del nifio, e intentar
conseguir datos cuantitativos de su agudeza vi-
sual utilizando el test mas adecuado segun su
edad.

— Determinacion de la PIO: es el para-
metro mas influenciable por diferentes varia-
bles, entre ellas el tipo de tonometro, el estado
de la cornea, la cooperacion del nifo o el tipo
de anestésico empleado en el caso de que se de-
cida una exploracion bajo sedacion.

Los anestésicos por regla general bajan la
PIO (39,40), a excepcion de la ketamina, las
benzodiacepinas y el hidrato de cloral, que han
demostrado medidas de PIO similares a las to-
madas en nifos despiertos. El sevofluorano,
ampliamente usado por su seguridad para la
sedacion en nifios, también disminuye la PIO,
por lo que es recomendable aplicar una primera
inhalacion para dormir al nifo, a continuacién
retirarlo, y transcurridos unos minutos y con el
nifo casi despierto realizar las medidas de la
PIO. El tonémetro de referencia es el de apla-
nacion de Goldman y de Perkins, éste ultimo
nos permite tomar la PIO en dectbito supino y
en nifios poco colaboradores. Otros tondmetros
disponibles son el TonoPen, pneumotonémetro
y el tondmetro de rebote iCare o iCare-Pro, sin
embargo no estd muy extendido su uso pues to-
dos ellos tienden a sobrestimar la PIO (41-45).

Se recomienda tomar la PIO con la pupila
sin dilatar y usando siempre el mismo tondme-
tro. Se debe intentar evitar tomar la PIO con
blefarostato o cuando el nifio estd 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.

— Paquimetria: en general es sabido que
los grosores corneales pueden influir en las
medidas de la PIO, de forma que en corneas
gruesas se sobrestima la PIO y en corneas fi-
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nas sucede lo contrario (44,46). Sin embargo, la
paquimetria no debe ser utilizada como factor
corrector de la PIO, sino como un parametro
mas a valorar con el resto de la exploracion. En
los pacientes con GCP y GJAA se han descrito
corneas mas delgadas (46) y por el contrario en
pacientes con aniridia (47) o en operados de ca-
taratas (48) corneas mas gruesas.

— Transparencia corneal: en consulta po-
demos valorar la existencia de edema corneal
(fig. 4A) y de leucomas, explorando el reflejo
rojo de fondo; en quir6éfano lo confirmaremos
con ayuda del microscopio. Las estrias de Haab
(fig. 4B)se localizan tipicamente paralelas al
limbo en la periferia o cruzando de forma ho-
rizontal el eje visual, es importante distinguir-
las de las roturas de la membrana de Descemet
asociadas el traumatismo del parto, las cuales
suelen tener una disposicion vertical (49).

Es obligado hacer el diagnostico diferencial
con distrofias corneales, como la distrofia po-
limorfa posterior (PPMD), la distrofia congé-
nita hereditaria endotelial (CHED) o estromal
(CHSD). En los tres casos podemos tener una
turbidez corneal, sin embargo, el diametro cor-
neal y el estado del nervio Optico son normales.
Se debe tener en cuenta que en PPMD puede
haber un aumento progresivo de la PIO por mi-
gracion de células al angulo y en la CHED y
CHSD se da un falso aumento de la PIO por el
significativo engrosamiento estromal (50-52).
Trastornos metabolicos como la mucopolisaca-
ridosis (MPS) y la cistinosis pueden provocar
turbidez corneal por el deposito de metabolitos
sin glaucoma asociado, aunque el deposito de
glicosaminoglicanos en el &ngulo puede provo-
car un glaucoma secundario a largo plazo en la
MPS.

Figura 4. Signos corneales. A) Edema estromal. B) Es-
trias de Haab.
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— Medicion de los diametros corneales:
podemos intuir la Megalocornea en consulta,
pero la medicion exacta la realizaremos bajo
anestesia. Consideraremos patoldgicos los va-
lores superiores a (1):

* 13 mm a cualquier edad

* 12 mm en el primer afio de vida

* 11 mm en recién nacidos

» Una asimetria entre el didmetro de ambos
ojos de Imm o mas es siempre patologica.

El diagnodstico diferencial de megalocornea
se debe hacer principalmente con los cuadros
de megalocornea esencial y megaloftamos an-
terior, en estos no veremos un aumento de la
PIO o dafio en el nervio Optico y las corneas
seran transparentes con ausencia de estrias de
Haab (53,54).

— Examen del iris: detectar procesos iri-
dianos o adherencias al endotelio o a la linea
de Schwalbe, o sinequias periféricas, puede
ayudarnos a identificar la causa del glaucoma.
Igualmente sucede con la morfologia y situa-
cion de la pupila, la presencia de policoria, ec-
tropidn uveal o ausencia del iris.

— Gonioscopia: es una exploracion ne-
cesaria para completar el estudio del nifio con
glaucoma. En general la realizamos bajo seda-
cion, mediante las lentes habituales de gonios-
copia, o en el acto operatorio con la goniolente
quirurgica.

— Polo posterior: el estudio del nervio op-
tico es el parametro mas importante y sensible
en el diagnostico y seguimiento del glaucoma.
Se debe sospechar glaucoma ante una excava-
cion >0.3 en nifios menores de un afio y raza
caucasica, o bien>0.5 en nifios mayores de un
ano (55,56). Es muy importante tener en cuenta
el tamafio de la papila, asi como la asimetria en-
tre ambos ojos, a la hora de interpretar la exca-
vacion. Otras causas de disco excavado congé-
nito no glaucomatoso son el coloboma, la papila
de morning glory, la foseta dptica o el sindrome
papilorrenal (57), cuyos rasgos son facilmente
reconocibles. Destacar la leucomalacia periven-
tricular resultado de un dafio hipoxico-isquémi-
co cerebral en nifios exprematuros, la cual puede
asociarse a un nervio optico de tamano normal
pero con la excavacion aumentada (58).
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— Tomografia de Coherencia Optica:
aporta mucha informacion al estudio de la pa-
pila, de la capa de fibras nerviosas y de las cé-
lulas ganglionares (59), aunque la mayoria de
modelos disponibles no aportan base de datos
de la poblacién infantil. Por ello la utilizamos
con dos finalidades: valorar la evolucion en el
tiempo, y determinar el diametro de la papila
(para diagnostico diferencial de una megapapi-
la excavada).

— Determinacion de la longitud axial
(LA): Refraccion, Biometria. El mayor creci-
miento del o0jo se produce durante el primer afio
de vida, seguido de un crecimiento mas gradual
los siguientes 4 o 5 afios para estancarse sobre
los 6-7 afios. El hallazgo de una LA excesiva o
una miopia son signos sugestivos de glaucoma;
pero tiene mas valor para el control de la evo-
lucion: la reduccion significativa de la hiper-
metropia, la miopizacidn progresiva, o el creci-
miento axial exagerado o asimétrico son signos
de mal control del glaucoma; por el contrario,
una reduccion o estabilizacion de la LA es in-
dicativo de buen control (60,61). Es importante
explorar siempre la refraccion bajo cicloplejia.

— Campo visual: en nifos es muy dificil
realizar una Campimetria computerizada fiable
hasta pasados los 8-10 afios de edad; a partir
de esta edad la interpretacion de la campimetria
es similar al adulto (62). Se esta trabajando en
el disefio de programas mas faciles de usar en
nifios pequefios, basados en la observacion del
comportamiento cuando se presentan estimulos
en el campo visual, pero dificilmente propor-
cionaran datos cuantitativos.

Tratamiento
Tratamiento médico

A pesar de que el tratamiento quirrgico es
la base terapéutica, el tratamiento médico juega
un papel muy importante en el glaucoma pe-
diatrico, pero con consideraciones especificas
(1,36,37,63):

— La farmacocinética es distinta al adulto,
y ademas estd poco estudiada para la mayoria
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de los farmacos. Mientras el volumen plasma-
tico es muy inferior al del adulto, el volumen
ocular no lo es tanto, por ello administramos la
misma dosis de farmaco en nifios que en adul-
tos, pero los niveles plasmaticos tras la admi-
nistracion topica seran mucho mayores en los
nifios.

— Los efectos secundarios serdn mas fre-
cuentes, y potencialmente mas graves debido
a la inmadurez metabolica del nifo. El nifio
no verbaliza los sintomas, por lo que debemos
informar bien a los padres sobre los signos y
sintomas que pueden presentar. Ademas debe-
mos instruirles sobre cémo instilar los colirios
y como reducir la absorcion sistémica median-
te sencillas maniobras: cerrando los parpados,
limpiando el excedente de gota u ocluyendo el
punto lagrimal.

— Es mas dificil asegurar un buen cum-
plimiento del tratamiento, por dificultades en
la instilacion por parte de los padres (especial-
mente si ellos también presentan baja vision) y
por la falta de colaboracion tipica en los nifios
pequenos.

El papel del tratamiento médico en el glau-
coma pediatrico se puede resumir en tres indi-
caciones:

— Inmediatamente tras el diagnoéstico, para
conseguir reducir la presion lo antes posible;
con ello ayudamos a preservar el dafio del ner-
vio Optico, y mejoramos la transparencia cor-
neal de cara a una proxima intervencion qui-
rargica.

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

— Como primera linea terapéutica: en el
glaucoma juvenil y en algunos glaucomas se-
cundarios de angulo abierto (64).

Farmacos utilizados

Los beta-bloqueantes topicos suelen ser el
tratamiento de primera eleccion en los nifios
mas pequenos debido a su mayor eficacia hi-
potensora (20-25% de reduccion). Es recomen-
dable comenzar por la menor concentracion y

Acta Estrabolédgica
Vol. XLVIII, Julio-Diciembre 2019; 2: 99-116

menor posologia posibles. Se debe usar con
precaucion en recién nacidos y prematuros por
el riesgo de apnea y bradicardia y estdn contra-
indicados en pacientes con bradicardia, bloqueo
AV de segundo o tercer grado, y antecedentes
de broncoconstriccion. Algunos nifios pueden
presentar broncoespasmo, tos nocturna persis-
tente, e incluso episodios de apnea (65-68).

Los inhibidores de la anhidrasa carbénica
pueden considerarse de primera linea cuando
estan contraindicados los beta-bloqueantes o
prostaglandinas.

— Por via tdpica, la eficacia hipotensora es
del 20-27%. En nifios se ha descrito un efecto
aditivo entre inhibidores de la AC topicos y ora-
les, lo que no sucede en adultos (69).

— 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 preoperatoriamen-
te en casos de PIOs muy elevadas y excepcio-
nalmente como tratamiento adyuvante, dada
la elevada incidencia de efectos secundarios
(>40%): acidosis metabolica con alcalosis res-
piratoria, letargia, pérdida de apetito, diarrea y
alergia cruzada con sulfamidas. La pérdida de
peso o apetito en un niflo en tratamiento con
inhibidores de la anhidrasa carbonica pueden
ser sintomas de acidosis metabolica. Para re-
ducir este riesgo se administra conjuntamente
Bicarbonato Na+ 1M a dosis de 1-1.5 ml/K/d, y
se recomienda control de equilibrio acido-base
cada 2-3 semanas si el tratamiento se ha de pro-
longar.

Para algunos autores, el uso de inhibidores
de la Anhidrasa Carbodnica est4 contraindicado
en pacientes con edema o descompensacion
corneal y recuentos endoteliales bajos, debido
al riesgo de empeoramiento de esta condicion
(70); sin embargo, el efecto beneficioso sobre el
edema corneal de la disminucién de la PIO su-
pera este riesgo de empeoramiento, por lo que
suelen utilizarse sin mas problemas.

Los agonistas alfa-adrenérgicos. Estan
contraindicados en nifios debido a que atravie-
san la barrera hemato-encefélica produciendo
efectos adversos graves (somnolencia, apnea o
coma) (71-73). El limite a partir del cual existe
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esta contraindicacion varia segtn los autores (2
afios, 6 afios, 20 K de peso); pero en general se
recomienda demorar su uso lo maximo posible,
y utilizarlos solo cuando el resto de farmacos
han fallado.

Las prostaglandinas presentan una accion
hipotensora similar a los adultos, 25-35%, aun-
que el porcentaje de no respondedores es algo
superior, especialmente entre los niflos mas
pequefios. Son la primera linea terapéutica en
glaucoma juvenil, en glaucoma congénito hay
mas controversia. Latanoprost fue la primera
medicacion utilizada en un ensayo clinico mul-
ticéntrico en nifios en la Unidon Europea (74,75),
en que se demostrd su eficacia y un perfil de
seguridad sistémica excelente; a nivel local los
efectos secundarios son similares a los descri-
tos en el adulto (76).

Midticos: raramente se utilizan como trata-
miento de primera linea, debido a los frecuen-
tes efectos secundarios topicos (espasmo ciliar,
miopizacion, cefaleas) y sistémicos (apnea,
bradicardia, diarrea, hipersalivacion). La ac-
cion hipotensora es baja en glaucoma congénito
debido a las anomalias angulares, y solamente
se usa a veces de forma pre- y/o postoperatoria
en cirugia angular para reducir las sinequias an-
teriores postoperatorias.

Respecto a las combinaciones fijas, aunque
aun no hay suficientes datos, parece logico uti-
lizarlas para mejorar el cumplimiento y reducir
los efectos secundarios locales en pacientes con
multiterapia o nifos poco colaboradores.

El tratamiento topico sin conservantes debe
considerarse en pacientes con inflamacion de la
superficie ocular, blefaritis, conjuntivitis alérgi-
ca, insuficiencia limbar, aniridia y antecedentes
de numerosas operaciones de glaucoma.

Tratamiento quirurgico

En el citado Consenso en Glaucoma (1) se
publican los resultados de una encuesta reali-
zada mediante Survey-Monkey, en la que parti-
cipamos 78 expertos mundiales, sobre las pre-
ferencias en tratamiento quirdrgico. Se puso de
manifiesto que no hay unanimidad total, pero si
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unas tendencias generales sobre como se deben
manejar estos pacientes.

El tratamiento del glaucoma en el nifio es
fundamentalmente quirtrgico, y con frecuencia
va a necesitar de multiples intervenciones a lo
largo de su vida, 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 (1,36,37).

Constituye un desafio para los oftalmologos
debido al alto indice de fracasos y al riesgo ele-
vado de complicaciones en comparacion con la
cirugia de glaucoma del adulto.

La eleccion de la técnica quirurgica adecuada
debera basarse en una combinacion de diversos
factores que incluyen: el mecanismo etiopatogé-
nico del glaucoma, la asociacion con otros pro-
blemas 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 ge-
neral 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.

En la tabla 2 se describe una propuesta de
algoritmo para el tratamiento quirtrgico del
Glaucoma Pediatrico.

Cirugia angular

La cirugia angular sigue constituyendo el
primer eslabon en la cirugia del glaucoma con-
génito y en otras formas de glaucoma pediatrico
(2,77). El fallo de esta técnica obliga a la utili-
zacion de otras, similares a las del adulto, pero
con mayores riesgos a largo plazo en los nifios.

Indicaciones: Todas las formas de glauco-
ma provocadas por una Goniodisgenesia:

— Glaucoma primario congénito (1,4,8,78-
81).

— Glaucoma asociado a patologia ocular
congénita: Aniridia (82,83), Anomalia y sindro-
me de Axenfeld-Rieger, Anomalia y sindrome
de Peters.

— Glaucomas asociados a patologia sisté-
mica congénita:
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Tabla 2. Algoritmo de tratamiento quirurgico en Glaucoma Pediatrico

* Goniodisgenesia SI | Cirugia angular SI
* Insercion alta del iris ¢ Controlado? ~
T Obs rACio
NO )’ servacion
Repetir Cirugia N
NO angular ///
¢ Controlado? -
NO
Trabeculectomia NO _ | Dispositivode
+/- antimitoticos Drenaje
¢ Controlado? ¢ Controlado?
SI _'____.f" a NO
| j—__—_/___,
Observacion | l l '
f SI Diodo NO | 2° Dispositivo | NO | Reseccion capsula
| ¢(Controlado? * | ¢Controlado? |*— | ;Controlado?
| N0 |

Re-valorarpotencial visualy riesgo/beneficio de mas tratamiento

» Formas precoces de Glaucoma asociado a
Sindrome de Sturge-Weber (84).

» Formas precoces de Glaucoma asociado a
Neurofibromatosis tipo 1.

+ Sindromes de Lowe, Rubinstein-Taybi y
Sindrome de rubeola materno.

— Glaucomas secundarios a patologia ocu-
lar adquirida:

 Uveitis cronica anterior (85,86).

* Glaucoma corticoideo

En ambas formas el mecanismo etiopatogé-
nico serian cambios en la malla trabecular que
reducen su permeabilidad al paso del humor
acuoso

— Cirugia de cataratas congénitas: en los
casos de cirugia de catarata muy precoz, la
UBM ha mostrado en el postoperatorio una in-
sercion alta del iris, posiblemente debido a que
la extraccion del cristalino detiene la madura-
cion del receso angular (87,88).

Factores de mal prondstico

— Edad de presentacion:

» Formas neonatales (81): la detencion tan
precoz del desarrollo angular provoca una falta
de permeabilizacion del canal de Schlemm, por
lo que la cirugia angular sera dificil de realizar
o ineficaz (89-91).

* Presentacion tardia a partir de los 2-3 afos
de edad.

— Formas muy avanzadas, con estructuras
oculares muy distendidas (92).

— Diémetro corneal > o0 = 14 mm.

La cirugia angular consiste en permeabilizar
el angulo de la cadmara anterior, donde reside la
obstruccion, mediante 2 técnicas posibles:

Goniotomia: descrita por Barkan en 1936
(93,94), el tiempo la ha mantenido como una
técnica eficaz y segura para el tratamiento del
glaucoma pediatrico, siempre y cuando se rea-
lice correctamente y en los casos adecuados.
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Consiste en realizar una incision en el angulo
desde el interior de la camara anterior, median-
te un goniotomo introducido en CA a través de
una paracentesis en cornea clara, y con visuali-
zacion directa del angulo a través de una gonio-
lente (fig. 5).

Trabeculotomia: Consiste en comunicar el
canal de Schlemm con el interior de la cama-
ra anterior. Para ello se canaliza el Schlemm
con un Trabeculotomo metalico [técnica origi-
nal de Burian(95)] o con una sutura de Prolene
que consigue abrir los 360° [técnica de Beck y
Lynch(96)], y se rasga la pared del canal hacia
el interior de la Camara Anterior. Recientemen-
te se ha introducido una variacion que consiste
en utilizar un microcatéter iluminado para rea-
lizar la trabeculotomia de 360°.

La tasa de éxito es similar para ambas téc-
nicas, y va entre el 75 y el 90 % en la mayo-
ria de las series (97-99). La eleccion de una u
otra depende principalmente de la transparencia
corneal y de la experiencia del cirujano.

En la tabla 3 se comparan las caracteristicas
de ambas técnicas.

Trabeculectomia

Puede realizarse como técnica de primera
eleccion o cuando ha fallado la cirugia angular.
La cirugia filtrante en nifios no difiere en exceso
de la cirugia de los adultos, pero hay que tener
en cuenta que el globo ocular del nifio presenta
unas caracteristicas anatémicas e histologicas
especiales que condicionan una mayor tasa de
complicaciones y fracaso, y por tanto obligan a
ciertas modificaciones en la técnica (100):

Tabla 3. Comparacion entre los tipos de cirugia angular
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Figura 5. Goniotomia. A) Esquema. B) Imagen de la ci-
rugia. C) Aspecto postoperatorio.

— Distension del limbo: dificil localizacion
de las estructuras

— Gran grosor de la capsula de tenon: fa-
cilita las adherencias cicatriciales esclero-teno-
nianas, lo que obliga a extremar el cuidado en
el manejo de conjuntiva y tenon.

Técnica Goniotomia Trabeculotomia
— Incision precisa bajo visualizacion directa — Puede realizarse con cornea opaca
— Rapida — Se puede tratar 360° en la misma sesion
Ventajas — Repetible (Trabeculotomia circunferencial)
— Minimo riesgo de Hipotonia — Repetible
— Preserva Conjuntiva y Tenon — Puede asociarse con Trabeculectomia
— Precisa experiencia — Riesgo de dafo angular por no visualizacion
. — Cornea ha de ser transparente — Intervencion larga y compleja
Desventajas . . -
— Necesario ayudante para fijar el globo — Altera conjuntiva y Tenon
— Schlemm no localizable en 4-20% casos
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— Importante capacidad de cicatrizacion:
hace necesario una cauterizacion cuidadosa
para evitar puntos sangrantes, y el uso de anti-
metebolitos.

— Bajarigidez escleral: en el momento que
entramos en camara anterior la hipotonia pro-
voca un colapso escleral, lo que complica al-
gunas maniobras. Ademas, en ojos buftalmicos
esta exagerado pues la esclera puede ser extre-
madamente fina.

— Mala colaboracién del nifio en el posto-
peratorio: dificulta la monitorizacion postope-
ratoria e impide realizar maniobras como lisis
de suturas, needling con SFU, etc.

— Larga expectativa de vida: hay que pre-
venir complicaciones a largo plazo, y realizar
una técnica cuidadosa que no excluya otras po-
sibles intervenciones en el futuro.

La cirugia filtrante que utilizamos en nifios
es la Trabeculectomia con Mitomicina C al
0,02% durante 2 minutos, en el cuadrante su-
pero-nasal para reservar la zona temporal por si
precisa otra intervencion en el futuro.

Existen una serie de contraindicaciones re-
lativas:

* Nifios menores de un afio: el indice de fra-
casos alcanza el 80% y suele ser precoz, en los
primeros meses tras la intervencion (101) (102).

* Glaucoma afaquico pediatrico: el indice
de fracasos supera el 50% (102).

* Sd. de Sturge Weber: hay que evitar la
hipotonia postoperatoria, que provoca una ex-
pansion de la malformacion vascular coroidea,
con DC y DR exudativo frecuente en el posto-
peratorio, por lo que es mds seguro utilizar un
implante de drenaje valvulado.

* Glaucoma uveitico en AlJ: las probables
recurrencias de la uveitis anterior facilitarian el
cierre cicatricial de la ampolla de filtracion

Dispositivos de drenaje

Estan indicados cuando otras técnicas han fa-
llado, como primera eleccion en aquellos casos
en que el pronostico de otras técnicas es peor
(menores de 1 afo, glaucoma afaquico(102),
glaucoma uveitico) y en aquellos en que se
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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 ma-
yor 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 ciru-
jano, nosotros preferimos los dispositivos val-
vulados por su mayor seguridad.

En general, los dispositivos de drenaje ofre-
cen la mejor tasa de éxito a largo plazo en
glaucoma pediatrico (102), aunque la tasa de
complicaciones es elevada, mas incluso que en
adultos, y se relacionan sobre todo con la hipo-
tonia 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 prondstico visual, debido a su limitada
eficacia y a la alta tasa de complicaciones (hi-
potonia, uveitis, desprendimiento de retina).

Seguimiento

No debemos olvidar que, aunque el principal
objetivo del tratamiento es la reduccion de la
PIO, en el caso del glaucoma pediatrico siem-
pre hay que realizar un tratamiento funcional,
dirigido a corregir la ambliopia, siempre pre-
sente en la patologia infantil.

El seguimiento de un nifio con glaucoma
debe incluir 2 vertientes:

— El control del glaucoma: se debe exten-
der a lo largo de toda su vida, e incluye la de-
terminacion de la PIO, de la excavacion papi-
lar, Campimetria, monitorizacion de la ampolla
de filtracion si procede para detectar riesgo de
complicaciones
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— Asegurar el desarrollo visual durante el
periodo critico: Para ello debemos realizar revi-
siones frecuentes del defecto refractivo, e ins-
taurar pauta de oclusiones si es necesario.

Conclusiones

Como conclusiones, remarcar que el glauco-
ma pediatrico es una patologia grave que puede
condicionar el futuro del nifio. Es importante
seguir el protocolo de diagndstico para poder
establecer la causa del glaucoma, ya que nos
va a condicionar la indicacion terapéutica y
el pronostico de la enfermedad. Asimismo, es
importante seguir el protocolo terapéutico con-
sensuado, y controlado por especialistas en esta
forma de glaucoma, para optimizar los resulta-
dos visuales a largo plazo.
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