MINISTERIO DE SALUD

IN @ INSTITUTO
' NACIONAL DE
OFTALMOLOGIA
Resolucion Directoral
Lima,......d3.. deﬁ?ﬁfa .......... del 2021

Vistos: La Nota Informativa N° 063-2021-DAEOPE-DEAEOQ/INO, Carta N° 131.2021-AFB-
INO, y;

CONSIDERANDO:

Que, la Ley N° 26842, Ley General de Salud en el numeral VI del Titulo Preliminar, sefiala
que es de interés publico la provision de servicios de salud, cualquiera sea la persona o

N, (1922024 ING-D

institucion que los provea. Es responsabilidad del Estado promover las condiciones que

. ‘'l garanticen una adecuada cobertura de prestaciéon de salud a la poblacién, en términos
u.m::gm socialmente aceptables de seguridad, oportunidad y calidad,;

\“"?g',’.'—r- ‘ Que, en el articulo 1° del Reglamento de Organizacion y Funciones del Instituto Nacional de

Oftalmologia aprobado, mediante Resolucion Ministerial N° 447-2009/MINSA, modificado por
la Resolucién Ministerial N° 660-2010/MINSA, se establece que el Instituto Nacional de
Oftalmologia, es un 6rgano desconcentradc del Ministerio de Salud, responsable del
desarrollo de la investigacion cientifica e innovacién de la metodologia, tecnologia y normas,
para su difusion y aprendizaje por los profesionales y técnicos del Sector Salud, asi como en
la asistencia altamente especializada; tiene entre sus principales funciones innovar
: permanentemente las normas, métodos y técnicas, asi como, mantener la eficacia, calidad y
s, E/ eficiencia en la prestacion de servicios especializados de salud en el campo de la oftaimologia;

\‘m — Que, el articulo 23° del Reglamento antes mencionado, prescribe que la Direccién Ejecutiva
de Atencion Especializada en Oftalmologia, es el érgano encargado de brindar la innovacioén,
actualizacion, difusion y aplicacién de los conocimientos, métodos y técnicas de la atencion
especializada en oftalmologia y sus principales patologias;

Que, conforme al Plan Operativo Institucional (POl) Anual 2021, aprobado mediante
Resolucién Directoral N° 123-2020-INO-D, el Instituto Nacional de Oftaimologia “Dr. Francisco
Contreras Campos” tiene como mision “Mejorar la calidad de vida de la poblacién
desarrollando investigacion e innovacién tecnolégica, docencia y atencién oftalmolégica de
la patologia de mayor complejidad, proponiendo normas a la autoridad nacional de salud”;

Que, la Norma Técnica de Salud para la Elaboracion y Uso de Guias de Practica Clinica del
Ministerio de Salud aprobada por la Resolucién Ministerial N° 302-2015/MINSA, en el Titulo
V, numeral 5.1, Definiciones Operativas, establece que: “Las Guias de Préctica Clinica (GPC)
son un conjunto de recomendaciones desarrolladas de forma sistemética para ayudar a
profesionales y a pacientes a tomar decisiones sobre la atencion sanitaria mas apropiada, y a
seleccionar las opciones diagndsticas o terapéuticas més adecuadas a la hora de abordar un
problema de salud o una condicién clinica especifica.”:

Que, el numeral 6.7.2 de la Norma Técnica de Salud para la elaboracion y uso de guias de
Practica Clinica del Ministerio de Salud, establece que: “Los Establecimientos de Salud
categoria 1l-1 al Ill-2, podrén elaborar las Guias de Préctica Clinica de acuerdo al perfil
epidemiolégico de su demanda, siempre y cuando no se cuente con las GPC del nivel nacional
o regional, siguiendo lo establecido en la presente NTS, en lo que corresponde. Se aprueba
con Resolucion Directoral del establecimiento de salud.”



Que, mediante Resolucién Ministerial N° 414-2015/MINSA se aprobd el Documento Técnico:
“Metodologia para la elaboracion de Guias de Practica Clinica”, el cual tiene como finalidad:
“Estandarizar la metodologia para la generacién de GPC en los establecimientos de salud
publicos del Sector Salud a través de un marco y herramientas metodologicos necesarios, que
permitan la elaboracioén de una GPC de calidad, basada en la mejor evidencia disponible.”;

Que, mediante Resolucion Ministerial N° 519-2006/MINSA se aprueba el Documento Técnico:
“Sistema de Gestion de la Calidad en Salud”, norma que tiene como objetivo general mejorar
continuamente la calidad de los servicios, recursos, y tecnologia del sector salud mediante el
desarrollo de una cultura de calidad, sensible a las necesidades y expectativas de los usuarios
externos e internos;

Que, en atencién a la Carta N° 131.2021-AFB-INO el Jefe del Departamento de Atenciéon
Especializada en Oftalmologia Pediatrica y Estrabologia, mediante Nota Informativa N° 063-
2021-DAEOPE-DEAEQ/INO remite a la Direccion Ejecutiva de Atencidon Especializada en
Oftalmologia la Guia Técnica: Guia de Practica Clinica para el Diagnéstico y Tratamiento del
Glaucoma Congénito Primario del Instituto Nacional de Oftalmologia “Dr. Francisco Contreras
Campos”, para su revision y aprobacién;

Que, el Director Ejecutivo de la Oficina Ejecutiva de Planeamiento Estratégico en el
1 expediente de tramite de la guia antes mencionada, opiné favorablemente a la propuesta de
¥/ la guia antes mencionada;

Que, la Guia de Practica Clinica para el Diagnéstico y Tratamiento del Glaucoma Congénito
Primario, tiene como finalidad abordar la prevencién, deteccién temprana, diagnéstico,
tratamiento y seguimiento del glaucoma congénito primario;

Con la visacién del Director Ejecutivo de la Direccion Ejecutiva de Atencién Especializada en

Oftalmologia, del Director Ejecutivo de la Oficina Ejecutiva de Planeamiento Estratégico y del

Jefe de la Oficina de Asesoria Juridica y; de conformidad con la facultad conferida en el

articulo 6° del Reglamento de Organizacién y Funciones del Instituto Nacional de
ftaimologia, aprobado por Resolucion Ministerial N° 447-2009/MINSA, modificado por
esolucion Ministerial N° 660-2010/MINSA.

/ SE RESUELVE:

Articulo 1°.- APROBAR la Guia Técnica: Guia de Practica Clinica para el Diagnéstico y
Tratamiento del Glaucoma Congénito Primario del Instituto Nacional de Oftaimologia “Dr.
Francisco Contreras Campos”, el cual consta de veintiocho (28) folios, los mismos que forman
parte integrante de la presente Resolucion.

Articulo 2°.- AUTORIZAR al responsable del Portal de Transparencia la publicacién de la
presente Resolucién en el Portal Web del Instituto Nacional de Oftalmologia “Dr. Francisco
Contreras Campos” www.ino.gob.pe.

Registrese y comuniquese.

" NA FER
* DIRECTORA GENERAL (o)
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DESARROLLO DE LA GUIA DE PRACTICA CLINICA ADAPTADA

PREPARACION

Guia de Practica Clinica para el Diagnostico y Tratamiento del Glaucoma
Congénito Primario

FORMULACION

21 Grupo Elaborador

o Juan Castro Rodriguez. Médico Oftalmélogo, Subespecialista en
Oftalmologia Pediatrica y Estrabismo. Instituto Nacional de
Oftalmologia “Dr. Francisco Contreras Campos”

o Abel Flores Boza, Médico Oftaimélogo, Subespecialista en
Oftalmologia Pediatrica y Estrabismo. Instituto Nacional de
Oftalmologia “Dr Francisco Contreras Campos”

e Beatriz Velasquez Alvarado. Médico Oftaimélogo. Subespecialista en
Oftalmologia Pediatrica y Estrabismo. Instituto Nacional de
Oftalmologia “Dr. Francisco Contreras Campos”

2.2 Declaracién de Conflicto de Intereses

El Grupo Elaborador declara no tener conflicto de interés financiero,
profesional alguno en la elaboraciéon de la presente Guia

2.3 Formulacién de las preguntas clinicas de la Guia de Practica Clinica
para el Diagnéstico y Tratamiento del Glaucoma Congénito Primario

¢ Cual es la definicion y manifestaciones clinicas del glaucoma
congeénito primario?

¢ Cuales son los factores de riesgo del glaucoma congénito
primario?

¢, Cuales son los criterios para realizar el diagnéstico de glaucoma
congénito primario?

. Cuéles son las estrategias que han demostrado ser eficaces
para la prevencion del glaucoma congénito primario?

¢ Cuales son las alternativas terapéuticas que han demostrado ser
eficaces para el manejo del glaucoma congénito primario?
(Cudles son los factores pronéstico para un paciente que
presenta glaucoma congénito primario?

¢.Cémo se hace el seguimiento de un paciente que presenta
glaucoma congénito primario?

BUSQUEDA Y EVALUACION DE GUIAS DE PRACTICA CLINICA EXISTENTE

GPC

Una vez planteadas las preguntas clinicas, el Grupo Elaborador procedi¢ a
realizar una busqueda sistematica de GPC orientada a identificar las guias
internacionales de glaucoma congénito primario disponibles hasta el 2021. Los
sitios en los que se realizé la basqueda se citan a continuacion:
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Guia Salud: www.quiasalud.es

National Institute for Clinical Excellence: www.nice.org.uk

Australian National Health and Medical Research Council:
www.clinicalguidelines.gov.au

Organizacion Mundial de la Salud:
www.who.int/publications/guidelines/en/

TRIP Database: www.tripdatabase.com

Excelencia Clinica: www.excelenciaclinica.net

MEDLINE a través de PubMed: www.ncbi.nlm.nih.gov

LILACS a través de BVS: https://lilacs.bvsalud.org/es/

En base a la busqueda realizada, se pudo acceder a 2 GPC sobre manejo del
Glaucoma Congénito Primario.

Luego de la evaluacion de la GPC, se encontrd que la GPC de Glaucoma
Congénito Primario del Instituto Mexicano del Seguro Social (IMSS) del afio
2016, era susceptible de ser utilizada para la adopcién del conjunto de evidencia.

Se contrastaron las preguntas formuladas inicialmente por el Grupo Elaborador
con las presentes en la Guia de Glaucoma Congénito Primario del IMSS.
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GUIA TECNICA: GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA EL DIAGNOSTICO Y

TRATAMIENTO DEL GLAUCOMA CONGENITO PRIMARIO

FINALIDAD
La presente Guia de Practica Clinica aborda la prevencion, deteccion temprana,
diagnéstico, tratamiento y seguimiento del glaucoma congénito primario’

OBJETIVO
Brindar recomendaciones basadas en la evidencia para la prevencion, deteccion
temprana, diagnéstico, tratamiento y seguimiento del glaucoma congénito
primario, orientado a garantizar una atencién efectiva, segura, con calidad y
equidad. 2

AMBITO DE APLICACION Y POBLACION

La presente Guia esta dirigida al personal médico oftalmélogo del Instituto
Nacional de Oftalmologia - INO “Dr Francisco Contreras Campos” que brinda
atenciones en la prevencion, deteccion temprana, diagnéstico, tratamiento y
seguimiento del glaucoma congénito primario.

La poblacién objetivo son los pacientes menores de 16 afios con glaucoma
congénito primario.

DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL GLAUCOMA CONGENITO PRIMARIO

41 NOMBRE Y CODIGO (CIE 10)
Glaucoma congénito primario Q15.0

CONSIDERACIONES GENERALES

5.1  DEFINICION

El glaucoma congénito primario (GCP) es una enfermedad ocular,
caracterizada por una anomalia en el desarrollo de la malla trabecular
que dificulta el flujo de salida del humor acuoso del globo ocular,
conllevando a un incremento de la presion intraocular (P10O), elongacion
axial del ojo, incremento del didmetro corneal, edema corneal, aumento
de la excavacion y atrofia del nervio éptico, en ausencia de otra condicién
ocular o sistémica.?

5.2 ETIOLOGIA

La mayoria de los casos de GCP son esporadicos; sin embargo del 10
al 40% de los casos tienen historia familiar asociado con un patrén
hereditario autosémico recesivo y penetrancia de 40-100%. También se
ha reportado patron de herencia autosémica dominante.*

El gen CYP1B1 ha sido el primer gen reportado en relacién con el GCP,
la mutacion de este gen es responsable del 15-20% de los casos de GCP
en Japén y USA y del total de casos en gitanos eslovacos. °
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El gen LTBPZ2 se ha reportado en familias iranies, pakistanies y gitanas
eslovacas con GCP, se relaciona con peor pronéstico de GCP. €

También se han identificado a los genes TIE2 y ANGPT1 con casos de
GCP. Los pacientes con GCP pueden tener uno o mas genes afectados.”

Actualmente la posibilidad de identificar una causa genética en el GCP
es del 40%.8

FISIOPATOLOGIA

La teoria inicial para la patogénesis del GCP fue la teoria de la membrana
de Barkan, la cual atribuia la resistencia del flujo de salida del humor
acuoso a una membrana imperforada que cubria las estructuras del
angulo camerular. Esta membrana sin embargo, no ha sido confirmada
histopatolégicamente. La apariencia de un dngulo inmaduro resulta de [a
detencion del desarrollo de las células de la cresta neural en el tercer
trimestre del embarazo.®

Basados en observaciones microscopicas y ultra estructurales los
cambios que han sido demostrados son: insercidn anterior del iris, malla
trabecular compacta y engrosada con excesivo material extracelular,
proliferacion de tejido fibroso en la pared interna del canal de Schlemm.?

La obstruccidon al flujo de salida del humor acuoso resulta en un
incremento de la presion intraocular, produciendo un rapido crecimiento
del globo ocular, incremento del diametro corneal, rupturas en la
membrana de Descemet, adelgazamiento del iris, degeneracién de la
zénula, luxacién de cristalino e incremento del tamario de la copa del
nervio éptico.

ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS

En paises occidentales la incidencia del GCP es de 1 en 10,000 a 30,000
nacidos vivos. La mas alta incidencia en el mundo es 1 en 1250 nacidos
vivos en gitanos eslovacos.

Los grupos étnicos con altos niveles de consanguinidad tienden a tener
elevada incidencia. Es bilateral en el 65 a 80% de los casos. Existe una
leve predominancia de casos en varones (65% en USA y Europa).

FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS
5.5.1 Medio Ambiente
e Consanguinidad.

5.5.2 Factores Hereditarios
e Genéticos
e Historia familiar.

La posibilidad de tener un segundo hijo con GCP es alrededor del
3%. Si dos hijos estan afectados, el riesgo subsecuente del
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siguiente nifio es 25% asumiendo que existe herencia autosémica
recesiva. '

VI. CONSIDERACIONES ESPECIFICAS

6.1 CUADRO CLINICO

6.1.1

6.1.2

6.1.3

Sintomas y signos
e Lagrimeo
e Fotofobia
e Blefarospasmo

Estos sintomas son secundarios a la irritacién corneal asociada al
edema epitelial corneal ocasionado por la presion intraocular
elevada.

Los signos pueden ser:

Presion intraocular elevada

Incremento del didmetro corneal horizontal

Rupturas de la membrana de Descemet (estrias de Haab)
Edema estromal

Opacidad corneal

Miopia axial

Astigmatismo

Excavacion papilar incrementada

Interaccion cronolégica
Los signos y sintomas aparecen en el siguiente orden cronologico:

¢ Opacidad corneal

¢ Fotofobia
o Elongacién ocular
e Lagrimeo

Examen bajo anestesia general

Provee una excelente oportunidad para realizar una evaluacion
ocular completa; se realiza previa aplicacion de gotas midriaticas
(tropicamida 1%), debe registrarse:

Presién intraocular

Diametro corneal horizontal

Edema corneal, estrias de Haab

Error refractivo (retinoscopia)

Caracteristicas del angulo camerular (gonioscopia)
Caracteristicas del nervio 6ptico

Longitud axial (eco biometria)

® & e o © o

Todos los agentes anestésicos (excepto ketamina) reducen la
presién intraocular, se recomienda evaluar la P1O en los primeros
minutos de exposicién al medicamento para reducir la posibilidad
de subestimarla.

(alta calidad, fuerte recomendacion). '3
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Equipamiento para el examen bajo anestesia

Tondmetro de Perkins y/o Tonopen
Oftalmoscopic directo

Oftalmoscopio indirecto y lupa de 20 dioptrias
Retinoscopio

Caja de lunas o reglas esquiascopicas
Compas quirdrgico

Lampara de hendidura portatil

Lente de gonioscopia (Posner)

Ecégrafo (scan Ay scan B)

6.2 DIAGNOSTICO

6.2.1

6.2.2

Criterios Diagnésticos

Glaucoma infantil: la Chilhood Glaucoma Research Network,
estandarizé la definicion de glaucoma infantil, la cual requiere dos
o mas de los siguientes criterios:

e Presién intraocular (PIO) mayor a 21 mm Hg

e Agrandamiento de la copa del disco optico o asimetria de
la copa: disco 20.2 entre los dos ojos o adelgazamiento
focal del anillo neuroretinal

e Esirias de Haab, edema corneal o diametro corneal
incrementado (>11 mm en recién nacidos, >12 mm en
nifics menores de 1 afio, >13 mm en nifios mayores de 1
afo)

e Longitud axial incrementada o cambio mibpico con
dimensiones oculares incrementadas que sobrepasan el
crecimiento normal

(moderada calidad, fuerte recomendacién).'

Sospecha de glaucoma infantil: al menos uno de los siguientes
criterios es requerido:

e Presion intraocular >21 mm Hg en 2 ocasiones separadas
e Longitud axial incrementada con PIO normal

e Cornea incrementada de diametro con PIO normal

e Apariencia de disco Optico sospechoso de glaucoma

Clasificacion

Segun la Chilhood Glaucoma Research Network y la World
Glaucoma Association:

e Glaucoma infantil primario

o Glaucoma congénito primario

o Glaucoma juvenil de angulo abierto
e Glaucoma infantil secundario
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o Glaucoma asociado con anomalias oculares no
adquiridas

o Glaucoma asociado con sindromes o
enfermedades sistémicas no adquiridas

o Glaucoma asociado con condiciones adquiridas

o Glaucoma después de cirugia de catarata

6.2.3 Procedimientos diagnésticos

El principal test diagnéstico para el GCP es la medida de la
presion intraocular (PIO), la cual debe ser registrada previa a la
aplicacién de gotas midriaticas. En un infante cooperador la PIO
puede ser obtenida en consultorio mediante el tonémetro de
Perkins, Tonopen® o tonémetro de rebote Icare®. En nifios
mayores la tonometria de Goldmann puede ser registrada. La
tonometria de indentacion de Schiétz no est4 recomendada en
estos pacientes por la sobrestimacién de la PIO.

El tonémetro Icare sobreestima la PIO en 3 mm Hg; sin embargo
en nifos con edema corneal subestima la P1O en comparacion a
Tonopen®.

Debido a que los anestésicos generales alteran la PIO
disminuyéndola, la medida debe ser registrada después de la
induccién de la anestesia.

La gonioscopia puede realizarse en nifios con cérneas
transparentes. Los nifios con GCP usualmente no tienen el
espolon escleral visible debido a que el iris periférico se inserta en
la malla trabecular Es util para identificar otras anomalias del
angulo camerular (linea de Schwalbe desplazada anteriormente,
adherencias iridocorneales, etc.) propias de los glaucomas
secundarios.'®

6.2.4 Diagnéstico Diferencial

El diagnéstico diferencial del GCP debe incluir:

* Obstruccion congénita del conducto nasolagrimal
o Queratitis

Uveitis

Distrofia endotelial congénita hereditaria

Distrofia polimorfa posterior

Esclerocérnea

Anomalia de Peters

Errores innatos del metabolismo (mucopolisacaridosis,
mucolipidosis)

Megalocérnea

Miopia axial

Coloboma del nervio éptico

Megalopapila
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6.3 EXAMENES AUXILIARES

6.3.1

6.3.2

De Imagenes
Biometria

La biometria ocular detecta Ia longitud axial incrementada
respecto a la edad, igualmente detecta una mayor profundidad de
la cé&mara anterior: constituye un procedimiento de ayuda
diagnéstica.’® Idealmente debe ser realizada con método de
inmersién y no contacto

Ecografia

La ecografia scan B es una herramienta diagnéstica confiable
para estimar el grado de excavacién del nervio optico en nifios
con glaucoma y opacidad corneal. 17

Tomografia de coherencia Optica OCT

Permite evaluar la capa de fibras nerviosas retinales y la capa de
células ganglionares, aunque los equipos actuales no tienen datos
normativos para nifos. 8

Es util para el diagnéstico de las megalopapilas; el OCT en estos
casos muestra el area del disco 6ptico mayor a 2.5 mm?, con
relacién copa/disco incrementada y é@rea del anillo normal.®

De examenes especializados complementarios

Campo visual computarizado

El campo visual puede ser evaluado a partir de los 7 afios en nifios
que no tengan nistagmo, retraso cognitivo o deterioro visual
severo.20

Las pruebas con estrategias rapidas como el SITA-FAST pueden
ser mas confiables en nifios.2!

Paquimetria

El espesor corneal central en nifios con glaucoma congénito es
significativamente mas delgado que en nifios sanos; sin embargo
puede estar incrementado si existe edema corneal asociado.??

6.4 MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD
RESOLUTIVA

6.4.1

Medidas generales

Los objetivos del manejo del glaucoma congénito primario son:
* Control de la presién intraocular (PIO)
¢ Prevenir la pérdida de la agudeza visual
e Tratamiento de las complicaciones.

(moderada evidencia, fuerte recomendacion)??
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El tratamiento definitivo y mas efectivo para el GCP es el
tratamiento quirdrgico. El tratamiento médico es destinado a la
preparacion del paciente previo al procedimiento quirdrgico y en
algunos casos como terapia coadyuvante después de la cirugia.

(buena evidencia, fuerte recomendacion)?*

Terapéutica

Terapia Médica

Es coadyuvante de la cirugia:

Beta bloqueadores. Reducen la produccién de humor
acuoso. El timolol 0.5% reduce la presion intraocular en
nifios con GCP en 24%, esta aprobado para dosificarlo dos
veces al dia; aunque podria ser igual de efectivo con una
sola dosis en las mafianas.?> En menores de 2 afios se
recomienda usar el timolol a una concentracién de
0.25%.28

Inhibidores de la anhidrasa carbénica (IAC). Reducen
la produccién de humor acuoso. La acetazolamida es un
inhibidor de la anhidrasa carbénica sistémica y su
dosificacion es de 10-20 mg/kg/dia dividido en 3 dosis,
usualmente estad reservado para casos de glaucoma
refractario. Reduce la presién intraocular en nifios en un
rango de 30 a 36%.27

Los inhibidores de la anhidrasa carbénica tépicos son
generalmente medicaciones de segunda linea para nifios,
pero puede ser preferido en infantes con
contraindicaciones a los beta bloqueadores y analogos de
prostaglandinas. Los IAC tépicos son la dorzolamida 2% y
brinzolamida 1%, dosificados 3 veces al dia como
monoterapia y 2 veces al dia en terapia combinada.

Un ensayo clinico realizado en nifios menores de 6 afios
con glaucoma o hipertensién ocular tratados con
dorzolamida 2% por 3 meses, demostré una reduccién de
la PIO de 20.6% (7.3 mm Hg). 26

La brinzolamida 1% redujo la PIO en 16 a 20% (4—-5mm
Hg) en un ensayo clinico en nifios menores de 6 afios con
diagnéstico de glaucoma o hipertensién ocular.28

El cambio de terapia con IAC sistémico a IAC tépico
produce un incremento de la PIO en 3.7 mm Hg.?7

Analogos de las prostaglandinas. Reducen Ia presién
intraocular por incremento del flujo uveoescleral del humor
acuoso. Los analogos de prostaglandinas disponibles son
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el latanoprost 0,005%, travoprost 0,004% y bimatoprost
0,003%.

Un ensayo clinico aleatorizado demostré una reduccion de
la PIO de 7.2 mm Hg en pacientes menores de 18 afios
con glaucoma tratados con latanoprost.®

El travoprost demostré una reduccién de la PIO de 5.4 mm
Hg en pacientes menores de 18 afios con glaucoma o
hipertension ocular en un ensayo clinico aleatorizado.°

* Alfa agonistas. Reducen la produccién de humor acuoso
e incrementan el flujo de salida uveoescleral. La
brimonidina 0.2% como monoterapia parece no tener
efecto en la reduccién de la presion intraocular en nifios
con glaucoma®' En terapia adjunta con otras
medicaciones como las mencionadas anteriormente: Beta
bloqueadores o Inhibidores de la anhidrasa carbénica
(IAC), la brimonidina 0.2% reduce la PIO en 6.7% en nifios
con glaucoma.*?

(moderada evidencia, fuerte recomendacion)

Terapia Quirdrgica

Diversos procedimientos quirurgicos se han descrito para el
tratamiento definitivo del GCP; sin embargo, se ha establecido
que la cirugia incisional del angulo es el procedimiento de eleccién
para permitir el drenaje directo del humor acuoso hacia el canal
de Schlemm.

* Goniotomia. Permite incidir en el &ngulo camerular (malla
trabecular) bajo visualizacion gonioscépica. Es posible
realizarla en casos donde la cérnea es clara y permite
visualizar las estructuras del segmento anterior. La tasa
de éxito varia en diferentes reportes desde el 50 a 90%
dependiendo del nimero de goniotomias requeridas y de
la severidad inicial de la enfermedad.®® En casos con
cdrnea clara se ha reportado que una goniotomia fue
suficiente para alcanzar la PIO normal en el 72% de los
pacientes con GCP y la tasa de éxito después de 2
goniotomias alcanza el 92%.3¢ Los factores predictores de
éxito son: el tiempo de diagnéstico (infantes < 1 afio) y bajo
grado de error refractivo.35

e Trabeculotomia. Cuando la cornea no es suficientemente
clara para permitir la visualizacion del angulo, la
trabeculotomia ab externo es el procedimiento de
eleccion.® El acceso al canal de Schlemm se logra
externamente a través de un flap escleral y permite tratar
120° del trabéculo. La tasa de éxito reportada para la
trabeculotomia ab externo es de 70 a 87%.37

10
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La trabeculotomia de 360° permite aperturar la malla
trabecular anémala en una sesién. Se utiliza una sutura
polipropileno 6/0 para acceder el canal de Schlemm envez
de los trabeculstomos rigidos.?® Un ensayo clinico
demostr6 la reduccion de la PIO en 80% en nifios con
glaucoma congénito con seguimiento a 12 meses .3
También se puede utilizar un microcatéter iluminado (Itrack
250A) para canalizar el canal de Schlemm en 360°.

» Trabeculotomia asociada a trabeculectomia. Este
procedimiento crea dos vias de drenaje del humor acuoso:
comunicacion directa entre la cAmara anterior y el canal de
Schlemm  (trabeculotomia) y fistula de drenaje
suplementario entre la camara anterior y el espacio
subconjuntival (trabeculectomia). Segun algunos autores
podria considerarse como procedimiento inicial en
pacientes con GCP neonatal y GCP severo.®® La tasa de
éxito reportada varia de 65.5 a 90% con seguimiento a 12
meses.*°

e Trabeculectomia. Las tasas de éxito reportadas para la
trabeculectomia en GCP varia entre 50 a 87%.4' E| riesgo
de falla es de 5.6 % en pacientes de s 12 meses de
edad.*? El alto riesgo de falla de la trabeculectomia en
infantes con GCP es debido al buftalmos, baja rigidez
escleral y a la fibrosis-cicatrizacién. Es una alternativa en
los casos de glaucoma congénito refractario.' Se puede
asociar a mitomicina C para disminuir el riesgo de
cicatrizacion.43

e Dispositivos de drenaje. Los dispositivos de drenaje para
glaucoma (DDG) valvulados y no valvulados (Ahmed,
Baerveldt y Molteno) pueden ser usados en GCP.

La tasa de éxito de la valvula de Ahmed en GCP es de
63% al afioy 33% a los 5 afios de seguimento 4445

La tasa de éxito del implante de Baerveldt en glaucoma
pediatrico es de 80 a 90% a los 12 meses y de 60% a los
48 meses de seguimiento. 4647

La tasa de éxito del implante de Molteno en glaucomas
pediatricos es de 56 a 95%.48

e Procedimientos ciclo destructivos. Son muy utiles en
casos de glaucomas refractarios.

La tasa de éxito para la ciclofotocoagulacion transescleral
(CFC) varia de 30 a 79%, con retratamiento en alrededor
del 70% de los pacientes.4®
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La tasa de éxito de Ia ciclofotocoagulacién endoscépica
(CFE) reportada es de 64% al afio y 16% a los 5 afios con
secuenciales procedimientos.5°

La ciclofotocoagulacién transescleral con micropulso (CFC
MP) es un procedimiento que reduce la produccién de
humor acuoso y posiblemente incrementa el flujo de salida
uveoescleral *! La tasa de éxito reportada varia entre 22 a
71%, su efecto parece ser de corta duracion y la tasa de
reoperacion alta. 52

6.4.3 Efectos adversos o colaterales con el tratamiento

Los eventos adversos producidos por los beta bloqueadores son
oculares y sistémicos. Los oculares son hiperemia y disconfort,
que esta presente en el 5-7% de los pacientes.5 Los eventos
sistémicos como bradicardia, fatiga e hipotensién son reportados
en el 3-6% de los nifios y problemas respiratorios como
broncoespasmo se reporté en el 3% de los nifios tratados.3' Para
disminuir el riesgo de absorcion sistémica se puede recomendar
la oclusion del punto lagrimal al momento de aplicar la
medicacion. 3!

Los inhibidores tépicos de la anhidrasa carbonica pueden
producir quemazén y escozor (mas cominmente con dorzolamida
que con brinzolamida), también hiperemia ocular reportada en el
5% de nifios menores de 2 afios y en el 12% de nifios entre 6y 12
afnos de edad. Estan relativamente contraindicados en 0jos con
deterioro corneal y cérneas trasplantadas. Raramente eventos
adversos sistémicos como fatiga y bradicardia fueron
reportados.?

Los inhibidores sistémicos de la anhidrasa carbdnica pueden
producir  acidosis  metabdlica y alcalosis respiratoria
compensatoria como evento adverso, por lo general bien tolerado
y asintomatico; aunque los infantes pueden presentar taquipnea.?’
Otros eventos adversos sistémicos son el riesgo de calculos
renales e hipopotasemia.>* También se ha descrito pérdida de
apetito, letargia, parestesias y sabor metélico.55

Respecto a los analogos de las prostaglandinas, generalmente
son bien tolerados por los nifios. El latanoprost puede producir
hiperemia transitoria, prurito en el 3.8% de los casos.>' Se ha
reportado ocasionalmente incremento de Ia pigmentacién de las
pestafias e hiperpigmentacion.® La pigmentaciéon del iris e
hiperhidrosis ocurren muy rara vez.5” Los eventos adversos
reportados con el travoprost son: hiperemia conjuntival en el 17%
de casos y crecimiento de pestafias en el 7%, también se report6
fotofobia, lagrimeo, ojo seco.®
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Los alfa agonistas como la brimonidina 0.2% producen depresién
del sistema nervioso central. En un estudio publicado de nifios
entre 7-14 afios de edad con glaucoma, la brimonidina se
relacion6 con somnolencia y fatiga en el 17% de los casos.® En
infantes menores de 2 afios se reportd depresion del sistema
nervioso central, bradicardia, hipotension y cianosis. Letargia
extrema y fatiga se reportaron en un estudio en nifios de edad
promedio de 10.5 afios; estos efectos se resolvieron después de
retirar la medicacién. En nifios con glaucoma de menos de 20 kg
de peso o menores de 6 afios, se deberia considerar terapia
médica alternativa.58

Los eventos adversos relacionados a la goniotomia se han
reportado en el 2% de los casos.3® Puede originar iridodialisis,
ciclodialisis, aplanamiento de la camara anterior, Sindrome de
Urrets Zavalia, retinopatia descompresiva, lesion del cristalino. Se
ha reportado pérdida de visién en el 0.17% de los casos. 5960

La trabeculotomia convencional se asocia a hifema en el 36%
de los casos y aplanamiento de la ca&mara anterior en el 6% de los
casos.?4% | a trabeculotomia de 360° se asocia a hifema en el
40% de los casos, aplanamiento de camara anterior enel 11% de
los casos, catarata en el 8.6%, subluxacién de cristalino en el 2%,
endoftalmitis en el 1%. 37.28.4061

Los eventos adversos por trabeculotomia asociada a
trabeculectomia son hifema en el 51%, infeccién de la ampolla
filtrante en el 4.7%, aplanamiento de la camara anterior en el
3.9%, desprendimiento coroideo en el 1.3%, ampolla filtrante
plana en el 57% de los casos.24.39.40

La trabeculectomia se asocia a aplanamiento de la camara
anterior en el 28% de casos, desprendimiento coroideo seroso en
el 28%, endoftalmitis tardia en el 8%, maculopatia hipoténica en
el 5%, catarata en el 5%, hemorragia vitrea en el 6%,
desprendimiento de retina y desprendimiento  coroideo
hemorragico en el 3%.244243

Los eventos adversos relacionados a la valvula de Ahmed son:
migracién del tubo en el 35% de los pacientes, contacto tubo-
cornea en el 20% de los casos, exposicion del tubo en el 7%,
bloqueo del tubo en el 14% de casos, hipotonia ocular en el 11-
25% de pacientes, alteraciones de la motilidad ocular en el 3-5%,
endoftalmitis en el 4.5% de los casos, hemorragia supracoroidea
en el 2.8% y pérdida de percepcion de Iuz en el 5.1% 44455263

El implante de drenaje de Baerveldt se asocia a hipotonia en el
39% de casos, encapsulacién de Ia ampolla en el 16%, catarata
en el 22%, endoftalmitis en el 5.8%, descompensacién corneal en
el 11.9%, uveitis en el 11%, contacto tubo-cérmea en el 7.5%,
retraccion del tubo en el 8% y hemorragia vitrea en el 8%46.47.64
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eventos adversos reportados subsecuentes a la

ciclofotocoagulacién transescleral son: desprendimiento de
retina en el 5% de casos, pthisis bulbi en el 5%, uveitis en el 25%,
disminucion de la agudeza visual en el 20%.4985 |a
ciclofotocoagulacién transescleral con micropulso se asocia
a hipotonia transitoria en el 5.8% de casos, uveitis en el
28%'51,52,66

6.4.4 Signos de alarma

Los siguientes son signos de alarma indicadores de GCP no
controlado:

Incremento de la presién intraocular
Incremento del diametro corneal y edema corneal
Cambios progresivos del nervio Optico: adelgazamiento
del anillo neuroretinal y agrandamiento de la copa
Aumento de la longitud axial que no sigue el patron de
crecimiento normal

Cambio mi6pico

6.4.5 Seguimiento

La evaluacion de seguimiento debe considerar:

Historia: indagar cambios en el desarrolio visual, eventos
adversos de la medicacién, cumplimiento de Ia
medicacién.

Examen clinico: evaluar agudeza visual, alineamiento
ocular, reflejo rojo, presién intraocular, biomicroscopia con
ldmpara de hendidura y el nervio optico.

Examenes complementarios cuando correspondan:
campo visual, imagenes del nervio optico y fibras
nerviosas retinales.

En casos de nifios de corta edad, puede ser necesario el Examen
bajo anestesia general (EBAG) a fin de evaluar:

® o o o0 o o @

Presién intraocular

Diametro corneal horizontal

Edema corneal, estrias de Haab

Error refractivo (retinoscopia)

Caracteristicas del &ngulo camerular (gonioscopia)
Caracteristicas del nervio Optico

Longitud axial (ecobiometria)

La periodicidad del seguimiento recomendada debe ser cada 3-4
meses para nifios de corta edad y para pacientes con menos de
2 afios de control de la PIO. EJ seguimiento de por vida es

necesario (al menos cada 6 meses) debido a que aln habiendo
alcanzado el control de la PIO después de una intervencién
quirdrgica, las recaidas asintomaticas pueden ocurrir en cualquier
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momento y necesitar ser manejadas con medicacién o cirugia
adicionales. 7

Criterio de Alta

Los pacientes con GCP son crénicos.

Prondstico

El pronéstico para el GCP sin tratamiento es casi siempre la
cegueray buftalmos. En casos tratados, el prondstico depende de
la edad del diagnéstico y con la severidad de la anomalia
camerular. Los ojos con severas anomalias del angulo tienden a
presentarse tempranamente con GCP vy tienen peor pronéstico
comparado con los casos de inicio infantil.8

La cirugia incisional del angulo es mas exitosa en pacientes con
GCP de inicio entre los 2 meses y 1 afio de edad (GCP de inicio
infantil) con 90% de éxito; y menos en neonatos o GCP tardio con
<50% de éxito. En general el control de la PIO se obtiene en el
80% de los pacientes.5®

El pronéstico visual depende del grado de cicatrizacién corneal,
anisometropia, ambliopia refractiva o por deprivacion y dafio del
nervio optico. ° Con la terapia maxima para el glaucoma y
ambliopia, un estudio hallé una media de agudeza visual de
20/60.M

Una estricta atencién para maximizar el control de la PIO,
correccion de los errores refractivos y tratamiento de la ambliopia
es crucial.*

COMPLICACIONES

La PIO elevada sin tratamiento o el retraso en el tratamiento en el GCP,
puede llevar a severas complicaciones y significante discapacidad visual
en adicién al dafo permanente del nervio optico y defectos del campo
visual. La PIO elevada produce:

Edema corneal, incremento de tamafio de Ia cornea, ruptura de
la membrana de Descemet (estrias de Haab) y opacidad corneal
permanente

Buftalmos asociado a errores refractivos: miopia y astigmatismo
Ambliopia refractiva

Subluxacién del cristalino

Desprendimiento de retina

Ceguera_15,23,24,67—69,71
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6.6 CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRARREFERENCIAS

6.6.1 Referencia

Referencia del primer al segundo nivel

Todo paciente con:
e Lagrimeo
o Fotofobia
o Blefarospasmo

Referencia del segundo al tercer nivel

» Paciente con diagnéstico de glaucoma infantil
e Paciente con sospecha de glaucoma infantil

6.6.2. Contrarreferencia

Contrarreferencia del tercer al segundo nivel
e Pacientes con glaucoma congénito primario controlado
e Pacientes con diagnéstico de anomalias del nervio 6ptico
no glaucomatosas.

* Contrarreferencia del segundo al primer nivel
» Pacientes con factores de riesgo que resulten sanos a
la evaluacion oftalmolégica
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6.7 FLUJOGRAMA DEL TRATAMIENTO DE GLAUCOMA CONGENITO
PRIMARIO

Diagndstico de glaucoma congénito primario

Iniciar tratamiento médico hipotensor

y

Manejo quirirgico inmediato

Cornea transparente

Coérnea opaca

Trabeculotomia 6
Descontrol
Goniotomia Trabeculotomia + trabeculectomia
descontrol l
control
Angulo visible: J’
Segunda goniotomia 6 control

Cémea opaca X -
Referir a segundo nivel
trabeculotomia

valorar goniotomia

como segunda cirugia para seguimiento
control control control T
control
Q/ descontrol
_ . v
Referir a segundo nivel
—> para seguimiento Valorar trabeculectomia 6
Implantes de drenaje

descontrol T

descontrol Valorar laser

l sy micropulsado

descontrol

v

Ciclofotocoagulacion

transescleral
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VIl. ANEXOS

Anexo 1. Eje anteroposterior del globo ocular normal.”

Edad (meses) Longitud axial (mm) Rango
1 18.7 17.3-20.1
2 19.4 18.0-20.7
3 19.8 18.4-21.1
4 20.0 18.7-21.4
5 20.3 19.9-21.6
6 20.4 19.1-21.8
7 20.5 19.3-21.9
8 20.7 19.4-22.0
9 20.8 19.5-22.2
10 20.9 19.6-22.3
11 21.0 19.7-22.4
12 21.1 19.8-22.4
18 215 20.2-22.8
24 21.8 20.5-23.1

Anexo 2. Calificacion de la valoracién, desarrollo y evaluacion de las
Recomendaciones GRADE (Grading of Recommendations Assesments,
Development and Evaluation).”

Buena calidad Es poco probable que investigaciones futuras cambien
nuestra confianza en la estimacion del efecto

Moderada calidad  Es probable que investigaciones futuras tengan un
impacto en la generacion de confianza en la estimacién

del efecto

Insuficiente calidad Es muy probable que investigaciones futuras tengan un
importante impacto en nuestra confianza en la estimacion
del efecto

Cualquier estimacién del efecto es muy incierta
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Anexo 3. Clave de las Recomendaciones definidas por sistema GRADE:

Fuerte recomendacién Usada cuando los efectos deseables de una
intervencién claramente superan claramente
superan los efectos indeseables o claramente no

Discreta recomendacion Usada cuando las concesiones son menos ciertas
ya sea porque la evidencia es de baja calidad o
porque la evidencia sugiere que los efectos
deseables o indeseables son equiparables
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