GOBIERNO
FEDERAL

SEDENA

GUIA DE PRACTICA CLINICA

SEMAR

GLAUCOMA CONGENITO

Referencia Rapida

Catalogo maestro de guias de practica clinica: IMSS200exx

CoNnsEJO DE

SALUBRIDAD GENERAL

SISTEMA NACIONAL
PARA EL DESARROLLO

INTEGRAL DE LA FAMILIA Vivir Mejor




DiaGnOsTICO Y TRATAMIENTO DE GLAUcOMA CONGENITO

Guia pe REFERENCIA RAPIDA

Q.150 Glaucoma Congeénito
D 680 Diagnostico y Tratamiento de Enfermedad de von Willebrand

Nombre de la GPC Diagndstico y Tratamiento de Glaucoma Congénito
ISBN en tramite

DEFINICION
Dentro de los glaucomas del desarrollo el glaucoma congénito primario es una enfermedad ocular que se
manifiesta en los primeros meses de vida por la alteracion en el desarrollo de la malla trabecular y estructuras
angulares, no asociada a anomalias oculares, enfermedades sistémicas o sindromes, que va a condicionar
elevacién patoldgica de la presion intraocular (PIO) con dafio secundario al nervio éptico y alteraciones
anatomicas en el globo ocular.

Se caracteriza por una anomalia congénita del angulo camerular a nivel de la malla trabecular, que obstruye el
flujo de salida del humor acuoso, dando lugar a elevacion de la PIO y crecimiento temprano patoldgico del
globo ocular, edema y aumento del diametro corneal. Cuando el tratamiento quirtrgico indicado no se realiza
en forma temprana produce dano progresivo severo de todo el globo ocular especialmente en el nervio
optico. El glaucoma congénito es una enfermedad compleja, diferente al glaucoma del adulto, debido a las
alteraciones anatomicas vy fisioldgicas observadas en el ojo de los ninos, se presenta desde el nacimiento, sin
embargo dependiendo de la severidad de las alteraciones en el angulo camerular las manifestaciones clinicas
seran evidentes de manera temprana 6 tardiamente, por esta razon la edad de presentacion se considera del
nacimiento hasta los 48 meses de edad. Otras alteraciones congénitas del segmento anterior, como las
goniodisgenesias y/6 iridogoniodisgenesias, asi como enfermedades oculares congénitas 6 adquiridas vy
algunas enfermedades sistémicas pueden acompanarse de elevacion de la P10, edema corneal, y buftalmos,
entre otros datos clinicos, sin embargo se consideran parte de los glaucomas secundarios de aparicion
temprana 0 tardia, reportados desde el nacimiento hasta los 18 anos

DIAGNOSTICO

Durante la exploracion en consultorio se recomienda realizar blsqueda intencionada de cérnea opaca,
asimetria corneal, fotofobia y lagrimeo en todos los pacientes menores de 48 meses de edad. (ver anexo
5.3.2)

PRUEBAS DIAGNOSTICAS

El diagnostico puede apoyarse en estudios como la ecografia, ecometria y paquimetria. Sin embargo
ninguno de ellos establece el diagnéstico definitivo y tampoco los descarta por lo que la clinica sigue
siendo el elemento mas sdlido para el diagndstico. Las pruebas deberan realizarse como apoyo para la
vigilancia y seguimiento de los casos
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TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

El tratamiento farmacoldgico esta indicado previo al manejo quirirgico con el objetivo de favorecer la
transparencia corneal y evaluar las estructuras del segmento anterior asi como realizar cirugia considerando
que es el tratamiento de eleccion de estos pacientes. También se indica cuando la reduccion de la PIO es
insuficiente posterior a la cirugia.

Se recomienda iniciar con:

e Beta-bloqueador solo o en combinacion fija con inhibidores topicos de la anhidrasa carbonica en
ausencia de enfermedad cardiaca 6 pulmonar.

® Los analogos de prostaglandinas tienen buena seguridad ocular y sistémica aunque no son tan
efectivos como en la poblacion adulta y pueden ser terapia coadyuvante

o Cuando se requiera utilizar inhibidores sistémicos de la anhidrasa carbonica la dosis recomendada es
10-20 mg por kg de peso divididos en 2 a 4 dosis al dia.

o Sise contraindica lo anterior se sugiere uso de pilocarpina al 2% a dosis convencionales.

e Los alfa 2 agonistas y los diuréticos osmdticos estan contraindicados en el manejo del glaucoma
congénito.

La posologia recomendada para la aplicacion de colirios en nifios, es la misma que en adultos, sin embargo
se sugiere la oclusion de los puntos lagrimales mediante la compresion sobre el canto interno para reducir
la absorcion sistémica de los farmacos instilados en el fondo de saco conjuntival.

TRATAMIENTO NO FARMACOLOGICO

Por la expectativa de vida de los pacientes, se recomienda iniciar con cirugia angular interna, cuando la
transparencia corneal lo permita, para preservar intacta la conjuntiva bulbar superior considerando la
posibilidad de cirugia filtrante mdltiple en otro momento de la vida

Los implantes valvulares no estan indicados como cirugia de primera eleccion en este grupo de pacientes

Si bien el uso de antimetabolitos prolonga la vida media de la cirugia filtrante hasta en un 50 % de los casos
reportados, también existe un aumento en el riesgo de complicaciones graves postoperatorias inmediatas y
tardias de los estudios publicados hasta en un 20.7%. Las indicaciones precisas deberan adecuarse a la
experiencia del cirujano y a cada caso en particular.

REFERENCIAY CONTRARREFERENCIA

1. Envio urgente del primero al segundo nivel de atencion en caso de identificar los siguientes datos en
menores de 24 meses

e Aumento del diametro corneal
e Cornea opaca
e Lagrimeo
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e Fotofobia
e Blefaroespasmo

2. Envio urgente del segundo al tercer nivel después de tener diagnostico de certeza corroborado.

VIGILANCIAY SEGUIMIENTO

El paciente sera sometido a cirugia en el tercer nivel de atencidn, la eleccion de la técnica quirdrgica
dependera de la transparencia corneal y de las alteraciones anatéomicas angulares. Se recomienda la siguiente
secuencia de procedimientos:

Goniotomia(s) vs trabeculotomia.

Trabeculectomia sola o combinada con trabeculotomia.
Segunda trabeculectomia.

Implante valvular (es).

Ciclocrioterapia,

Cicloendofotocoagulacion,

Evisceracion

Una vez estabilizada la P1O en el curso del manejo médico-quirtirgico, podra referirse a segundo nivel de
atencion para su vigilancia y tratamiento.

El paciente contrarreferido a segundo nivel de atencion debe ser valorado cada 3 meses 6 antes para
realizar tonometria, medicion de diametros corneales, estado refractivo y evaluacion de fondo de ojo en
consulta externa 6 bajo sedacion.

En caso de encontrar descontrol de la PIO 6 evidencia clinica de progresion de la enfermedad debe ser
referido nuevamente a tercer nivel de atencion.

Dentro del seguimiento del paciente pediatrico con glaucoma debera incluirse rehabilitacion visual mediante
el uso de gafas, asi como el seguimiento del eje antero posterior mediante ultrasonido, ademas de
tomografia de coherencia dptica y campos visuales dependiendo de la edad del paciente.
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ESCALAS

Anexo 5.3.1 Clasificacion de glaucoma del desarrollo

Forma

Caracteristicas

Glaucoma congénito

Primario ( goniodisgenesia )

Secundario (Iridogoniodisgenesias y corneoiridogoniodisgenesias)

Glaucoma infantil

De los 2 a los 10 anos goniodisgenesias

Glaucoma juvenil

Mayores de 10 aiios sin alteraciones macroscopicas angulares

Glaucomas secundarios

En afaquia, pseudofaquia, uveitis, traumaticos, tumoral, etc.

Anexo 5.3.2 Diametro corneal horizontal normal

Recién nacido

9.5-10.5 mm

Mayor a 11.5 es anormal

Un ano

11.5-12.0 mm

Mayor a 12.5 es anormal

Mayores de un ano

Mayor a 13.0 es anormal

Anexo 5.3.3 Presion intraocular normal en mm de Hg

Edad Minima Maxima
Menores de un ano 8.4 9.4
1 - 2 anos 9.4 10.2
2 - 3 anos 10.4 11.1

Eje anteroposterior del globo ocular normal
Edad Longitud axial (mm) Rango Prediccion
(meses)
1 18.7 18.2-19.1 17.3-20.1
2 19.4 19.0-19.7 18.0-20.7
3 19.8 19.4-20.1 18.4-21.1
4 20.0 19.8-20.3 18.7-21.4
5 20.3 20.0-20.5 19.9-21.6
6 20.4 20.2-20.7 19.1-21.8
7 20.5 20.3-20.8 19.3-21.9
8 20.7 20.5-20.9 19.4-22.0
9 20.8 20.6-21.1 19.5-22.2
10 20.9 20.7-21.2 19.6-22.3
11 21.0 20.8-21.3 19.7-22.4
12 21.1 20.9-21.3 19.8-22.4
18 21.5 21.3-21.8 20.2-22.8
24 21.8 21.5-22.1 20.5-23.1

Australia 2009, Europa 2003 2° ed, Lin Ho 2004, Moore 2007, Yeung 2010
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Diagnéstico de Glaucoma Congénito

Exploracién macroscopica de globos oculares en nifios
Normal menores de 24 meses por personal médico y de Dudos:
enfermeria

Anormal

e Lagrimeo
eCodrnea opaca sin lagrimeo ni
aumento en el diametro

Cérnea transparente

Coérnea opaca 6 transparente
Simetria en didametros corneales

Asimetria en diametros corneales

Ausencia de_ lagrimeo Lagrimeo eCodrnea transparente con aumento
Adecuado cierre y apertura Blefaroespasmo en el diametro
palpebral Fotofobia

eProptosis uni 6 bilateral

Cualquiera de los signos anteriores

A 4

Control de nifio sano
por medicina general,
familiar o pediatria

Referir a segundo nivel
de atencion para
valoracién por
Oftalmologia

!

Valoracién en consultorio 6
bajo sedacién por
Oftalmologia

A 4

A

* Se de'stl:tarta glaucoma Se establece diagndstico de glaucoma congénito con base en:
;ongetmb:l: ’ di bsti e Aumento de la presion intraocular
° € establece diagnostico Aumento del diametro corneal uni 6 bilateral

.
diferencial e Presencia de estrias de Haab
e Con 6 sin pérdida de la transparencia corneal
A 4 l
Iniciar manejo especifico para

diagnéstico diferencial
establecido

6vio urgente a Oftalmologia de tercer ni@
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Tratamiento de Glaucoma Congénito

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO Julio 2010

SOCIAL Oaxtepec, Mor

[ Diagnéstico establecido de
glaucoma congénito v
Enfermedad sistémica

asociada que contraindique
procedimiento quirdrgico

v ¢

Posibilidad de manejo
quirdrgico inmediato en

Control de enfermedad Iniciar tratamiento farmacolégico

ausencia de enfermedad (« e < considerando la patologia
N h sistémica P
sistémica de manejo sistémica
prioritario
A 4 Y
Cérnea Cérnea opaca:
transparente: e Trabeculotomia
Goniotomia e Trabeculotomia +
Trabeculectomia
e Trabeculectomia
A 4 A 4 A 4 A 4
Control Descontrol Descontrol Control
Referir a segundo nivel de Valorar segundo procedimiento Referir a segundo nivel de
atencion para su vigilancia y filtrante con 6 sin antimetabolitos 6 atencion para su vigilancia y
seguimiento implantes valvulares seguimiento




