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Glaucoma infantil

Dr. Alfredo Lizarraga Corona, Dra. Ma. Eugenia Watty de Urquidi, Colaboracion de: Dra. Maria de Lourdes Aguilar Ortufio

CONCEPTO

El glaucoma infantil engloba todos los cuadros que se presentan
desde el nacimiento hasta la adolescencia (18 afios de edad).
Suele tomarse como limite los tres afios para dividirlos en con-
génitos e infantiles o juveniles; tomando en cuenta que es hasta
esa edad que el ojo puede aumentar de tamafio bajo la influen-
cia de la presién intraocular (PIO). El glaucoma se produce por
cualquier causa que interfiera con el drenaje normal del humor
acuoso, produciendo una elevacién anormal de la PIO. Este au-
mento de la presién ocasiona alteraciones importantes sobre el
nervio optico (NO) y otras estructuras oculares.

Puntos sobresalientes

El glaucoma se produce por cualquier causa que interfiera con el
drenaje normal del humor acuoso hacia fuera de la cdmara ante-
rior del ojo, produciendo una elevacién anormal de la presion
intraocular. Este aumento de la presién ocasiona alteraciones
importantes sobre el nervio 6ptico y otras estructuras oculares.

e El glaucoma congénito primario es el mas frecuente de
los glaucomas en la infancia. Es una alteracién ocular
grave y representa la causa mas frecuente de ceguera
precoz de origen congénito.

¢ El cuadro tipico del nifio con glaucoma infantil primario
es la triada clasica: fotofobia, epifora y blefaroespasmo.

e El glaucoma que se presenta antes de los tres afios de
edad produce crecimiento ocular anormal Ilamado
“buftalmos”, debido a que la cérnea y esclera son atin
distendibles por efecto de la presién intraocular.

e Las alteraciones sobre el nervio optico pueden ser re-
versibles en el nifio si el glaucoma se detecta, trata y
controla en forma temprana

Para su estudio se clasifica en:

1. Glaucomas primarios.

a) Glaucoma congénito: ocasionados por anomalias
del desarrollo del angulo iridocorneal. Hasta 30%
de los casos puede ser heredado de forma autoso-
mica recesiva de baja penetrancia.

b) Glaucoma infantil o juvenil: es la presentacién tar-
dia del glaucoma primario. Hay un aumento de la
PIO después de los cuatro afios de edad sin los signos
clinicos de glaucoma congénito primario.

2. Glaucomas secundarios.

a) Asociados con otras alteraciones oculares: disgene-
sias del segmento anterior como aniridia, sindrome
de Rieger y Axenfeld; esferofaquia, afaquia, retino-
patia del prematuro, vitreo primario hiperplasico
persistente, tumores (retinoblastoma), entre otros.

b) Asociado con alteraciones sistémicas: Sturge-We-
ber, Marfan, neurofibromatosis, leucemia, sindro-
me de Lowe.

c) Sin alteracién estructural primaria como los asocia-
dos a uveitis, uso de esteroides, traumas, tumores,
entre otros.

GLAUCOMA CONGENITO PRIMARIO (GCP)

Es el tipo més comun dentro de glaucoma infantil, su incidencia
es 1 en 10 000 a 1:20 000 nacidos vivos de manera aproximada.
Es una alteracién ocular grave y representa la causa mas fre-
cuente de ceguera precoz de origen congénito (5 a 8% de los
ciegos institucionales). Es bilateral en 80% de los casos, aunque
puede ser asimétrico en su presentacion o unilateral, como en el
caso de los asociados a neurofibromatosis. Se dice que tiene
predisposicion por el sexo masculino; sin embargo no se ha des-
crito con certeza tal dato. Mas del 80% de los casos se presentan
en el primer afio de vida y de ellos la cuarta parte estan presen-
tes al nacimiento. La mayoria de los casos son esporadicos sin
antecedentes familiares; alrededor del 10% de los casos tienen
una herencia autosémica recesiva.

Desde el punto de vista fisioldgico, la presién intraocular
sucede por el equilibrio entre la produccién del humor acuoso
(llevada a cabo en los procesos ciliares) y la salida del mismo a
través de las estructuras de drenaje (trabéculo y canal de
Schlemm) localizadas en el 4ngulo iridocorneal. Cualquier al-
teracion que afecte este equilibrio produccion-salida, provo-
car4 un aumento en la PIO y por lo tanto glaucoma.

La fisiopatologia del GCP se relaciona con la malformacion
de las estructuras del drenaje del humor acuoso. Hay estudios
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Figura 1. Glaucoma congénito unilateral, el ojo izquierdo presenta
un aumento en el diametro corneal horizontal, asi como opacidad
corneal.

que orientan hacia una malformacién por migracién anormal de
las células de la cresta neural que originan la malla trabecular.

La alteracion anatomica que ocasiona el glaucoma estd
presente desde el nacimiento, pero los sintomas y signos pueden
ser variables en su forma y edad de presentacién, lo cual retarda
en ocasiones el diagnostico. Cuénto més tempranas sean las ma-
nifestaciones, peor es el pronéstico visual.

En contraste con los adultos, en los que el glaucoma se
presenta como una patologia silenciosa, la mayoria de las ve-
ces en los nifios se manifiesta con signos y sintomas especifi-
cos y faciles de detectar para el pediatra.

El cuadro tipico del nifio con glaucoma congénito infan-
til primario es la fotofobia, epifora y cierto grado de blefa-
roespasmo. Los signos clinicos incluyen: megalocornea,
edema corneal, el cual disminuye la transparencia de la cor-
nea dandole un aspecto opaco azuloso y es el principal res-
ponsable de la sintomatologia; aumento de la excavacién de
la papila (nervio 6ptico) e hiperemia conjuntival. El aumento
de la PIO ocasiona crecimiento ocular que, cuando es muy
importante, produce el clasico “buftalmos” (ojo de buey) (fi-
gura 1). El crecimiento rdpido del didmetro corneal lleva a
rupturas corneales profundas de la membrana de Descemet
dando por resultado las estrias de Haab que son, de forma
tipica, horizontales (figura 2). El aumento del didmetro ocu-
lar induce una miopia progresiva, y en los casos asimétricos
puede presentarse una anisometropia (diferencia de gradua-
ciéon de 1.5 dioptrias 0 mas entre ambos ojos), que puede
provocar una ambliopia y estrabismo secundario.

Figura 2. Estrias de Haab. Ruptura de la membrana de Descemet
causa de un astigmatismo elevado y ambliopia en nifios con glaucoma
congénito

El diagnéstico se establece con los hallazgos clinicos y con
la exploracién oftalmolégica completa, realizada en la mayoria
de los casos bajo anestesia general debido a la edad del nifio.
Debe medirse el didgmetro corneal, que en nifios menores de un
afio no debe exceder 11.5 mm, 12.5 mm al afio de edad y 13
mm en mayores de un afio. Se toma la PIO, la cual debe ser
miéximo de 9.4 mm Hg en nifios menores de un afio, de 10.2
mm Hg en nifios de 1 a 2 afios y de 11.1 mm Hg de los 2 a 3
afios. El aumento del didmetro corneal asimétrico se presenta
en el glaucoma unilateral y es evidente aunque sélo sea de 1
mm la diferencia en el didmetro horizontal de ambos ojos.

Se explora el fondo de ojo para observar las caracteristicas
del NO, en especial el tamafio de su excavacién que esta au-
mentada a causa de la PIO elevada. Cuando las condiciones de
transparencia corneal lo permiten, se hace una exploracion del
dngulo iridocorneal para buscar la presencia de alteraciones en
el mismo: insercion anterior del iris, presencia de restos mesen-
quimatosos, entre otros. Debe tenerse en cuenta que los medi-
camentos utilizados para la anestesia general modifican la PIO
(succinilcolina la aumenta y halotane la disminuye; ketamina a
3 mg/kg es el medicamento que muestra menos reduccion de la
PIO), por lo que es conveniente que se mida durante la seda-
cion inicial, antes de intubar al nifio. El diagnostico se hace con
base en el cuadro clinico completo y nunca basado en un sélo
signo aislado. En los casos en los que la opacidad corneal no
permite una exploracién adecuada del fondo de ojo, el estudio
de ultrasonografia puede ser de utilidad para valorar el estado
del nervio optico, para determinar la longitud axial y con ello
evaluar la progresion del glaucoma, asi como para descartar la
presencia de alguna otra patologia intraocular.

En condiciones normales, el didmetro anteroposterior
(AP) del ojo crece de 18 mm al nacimiento hasta 23 mm a los
tres afios de edad, teniendo aumento de 1 mm entre los 3y 14
afios de edad. En el glaucoma congénito este crecimiento es
mayor. Como otro estudio auxiliar de diagndstico se encuen-
tra la paquimetria, que permite obtener la presion intraocular
corregida considerando el grosor corneal y estableciendo el
diagnéstico diferencial con alteraciones congénitas corneales.

El aumento en la excavacion del nervio 6ptico se puede
detectar en la exploracion de rutina con el oftalmoscopio si la
transparencia de la cérnea lo permite y puede ser reversible si
se trata a tiempo y de manera correcta. Sin embargo, cuando
se presenta atrofia 6ptica el dafio es irreversible y la vision se
dafia de forma permanente.

El diagnéstico diferencial debe hacerse con otros padeci-
mientos que se acompafian de epifora (lagrimeo), edema cor-
neal y crecimiento ocular: las obstrucciones de vias lagrimales
presentan epifora; las distrofias congénitas de cornea presen-
tan edema corneal; en la megalocornea primaria se observa
aumento del didmetro corneal sin otra alteracién ocular (ni
edema, ni modificaciones del NO); en la miopia axial hay au-
mento de la longitud AP del ojo. Deben descartarse también
otras alteraciones como mucopolisacaridosis y cistinosis, tiro-
sinemia, queratomalacia por deficiencia de vitamina A y trau-
matismo obstétrico.

Tratamiento

El tratamiento es quirtrgico y se lleva a cabo cuando se
establece el diagnéstico. El tratamiento farmacologico esta
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indicado previo al manejo quirtrgico con el objetivo de fa-
vorecer la transparencia corneal para poder evaluar las es-
tructuras del segmento anterior. Se maneja como terapia
coadyuvante, pero nunca sustituye a la cirugia. También se
indica cuando la reducciéon de la PIO es insuficiente poste-
rior a la cirugia.

1. La cirugia de primera elecciéon puede ser la gonioto-
mia o la trabeculotomia externa. Ambas han mostra-
do una eficacia de entre 75 y 90% en la reduccion de
la PIO. La goniotomia es la cirugia clasica en la cual,
con visualizacién directa del angulo iridocorneal, se
introduce un cuchillete en el ojo para cortar a lo largo
de la malla trabecular y permitir asi la salida del hu-
mor acuoso. Para este procedimiento es indispensable
la presencia de corneas transparentes. Aunque la go-
niotomia ha sido la técnica quirtargica més utilizada
en el tratamiento del GCP, la tendencia ha cambiado
hacia la trabeculotomia, aun con la presencia de cor-
neas claras, ya que reporta mejores resultados quirur-
gicos y también debido a que 50% de los pacientes
con GCP presentan opacidad corneal variable en el
momento del diagnostico, lo cual impide la visualiza-
cién adecuada del angulo iridocorneal.

En los casos en los que estas técnicas quirtrgicas fallan, se
pueden efectuar otros procedimientos como la trabecu-
lectomia (cirugia filtrante). El uso de implantes valvulares
esta indicado en aquellos pacientes que presenten descon-
trol de la PIO a pesar del tratamiento médico, quirtrgico
angular y filtrante previo. En casos incontrolables con to-
dos estos procedimientos, en los que la vision es muy de-
ficiente, se usa la ciclocrioterapia (destrucciéon de los
procesos ciliares por congelacién) o cicloendofotocoagu-
lacion (destruccion de los procesos ciliares con laser dio-
do), procedimiento por medio del cual se disminuye la
produccién de humor acuoso.

Tratamiento farmacolégico

e En general se inicia con un Bbloqueador (timolol al
0.5%) solo o en combinacién fija con inhibidores tépi-
cos de la anhidrasa carbénica (dorzolamida al 2.0% y
brinzolamida al 1%) en ausencia de patologia cardiaca
o pulmonar.

¢ Los anélogos de prostaglandinas (latanoprost, travoprost,
brimatoprost) tienen buena seguridad ocular y sistémica
aunque no son tan efectivos como en la poblacién adulta
y pueden ser terapia coadyuvante.

¢ Inhibidores de la anhidrasa carbénica sistémicos (aceta-
zolamida 10 a 20 mg/kg divididos en 2 a 4 dosis al dia) a
los que se recurre en casos extremos y durante un corto
periodo de tiempo debido a los multiples efectos secun-
darios indeseables.

e Los a2 agonistas y los diuréticos osmoéticos estan contra-
indicados en el manejo del glaucoma congénito.

Estos firmacos pueden ser utilizados también como trata-
miento de eleccién en algunos glaucomas secundarios, como
en los casos de afaquia, por uveitis, entre otros.

Glaucoma juvenil

Cuando el glaucoma se inicia alrededor de los 3 o 4 afios de
edad se denomina glaucoma juvenil. En estos pacientes el
glaucoma no se manifiesta con la triada clasica. Su etiopato-
genia es similar a la del GCP, pero su cuadro clinico es dife-
rente, ya que hay mayor rigidez en las estructuras oculares,
por lo que la esclera y la cérnea ya no son distensibles y por
lo tanto ya no se produce un aumento del didmetro corneal
ni buftalmos; por lo mismo es poco probable que se presente
edema corneal acompafiado de fotofobia y lagrimeo. Su cua-
dro clinico es mas insidioso, lo cual da por resultado que en
muchas ocasiones cuando se hace el diagndstico ya existe
dafio severo al NO, con disminucién importante de la agude-
za y campo visuales.

Pronéstico

La evolucién normal del GCP no tratado es la ceguera. Con
tratamiento oportuno, en manos expertas, puede ser favora-
ble en grado variable. El inicio temprano del glaucoma indi-
ca alteraciones mas graves del desarrollo, por lo que aun
manejado en forma adecuada tiene un pronéstico menos
favorable; el glaucoma con inicio tardio (meses después del
nacimiento) tiene mejor prondstico. El pronéstico visual
también depende de la patologia ocular asociada. Cuando es
GCP simple, el prondstico es mejor (con reportes de entre
52 y 79% de agudeza visual igual o mejor de 20/50). En
cambio, cuando se asocia a otras malformaciones oculares el
pronostico empeora (entre 30 y 50% de vision igual o mejor
de 20/50). Los principales factores que condicionan la baja
visual son la ambliopia y el glaucoma incontrolable con
dafio importante al nervio éptico y a las capas internas de la
retina, los cuales se deben, de manera parcial, a isquemia
por alteraciones vasculares secundarias a la importante ele-
vacion de la PIO.

Es importante hacer notar que en los casos tratados con
éxito a edad temprana, con evolucién favorable y control de la
PIO, se logra una regresién en las alteraciones observadas en el
NO, lo que no sucede en el adulto, en el cual el dafio es irre-
versible. Incluso en nifios muy pequefios se logra regresar el
aumento anormal en la longitud axial del ojo. Sin embargo, la
rehabilitacién visual en pocas ocasiones es completa, ya sea
por afeccién residual al NO o por alteraciones afiadidas como
la ambliopia y anisometropia, entre otros.

GLAUCOMA PEDIATRICO ASOCIADO CON
ENFERMEDADES SISTEMICAS

e Sindrome de Lowe (sindrome oculocerebrorrenal): es
una forma poco comtun de glaucoma congénito que
afecta varones con herencia ligada al cromosoma X.
Los varones afectados desarrollan catarata, glaucoma,
aminoaciduria y retraso mental. La mayoria requiere
tratamiento quirdrgico para el control de la presién in-
traocular.

e Sindromde de Sturge-Weber: se caracteriza por la pre-
sencia de hemangiomas que afectan el parpado supe-
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rior, el glaucoma es unilateral y afecta el lado del
hemangioma. Algunos pacientes presentan hemangio-
mas coroideos, detectados en la exploracion de fondo
de ojo. El glaucoma es secundario a aumento en la pre-
sién venosa epiescleral o mal desarrollo del 4ngulo ca-
merular. En la mayoria de los casos es necesario un
tratamiento médico y quirdargico.

¢ Neurofibromatosis tipo 1: patologia autosémica domi-
nante (AD), la causa del glaucoma no se conoce con
certeza pero se describe acumulo de tejido neurofibro-
matoso en el angulo camerular que impide un filtrado
adecuado del humor acuoso ocasionando aumento en
la presion intraocular. El glaucoma asociado a esta en-
tidad es congénito y unilateral. Para su manejo se utili-
za primero tratamiento médico que si falla, se procede
al tratamiento quirtrgico. Los nédulos de Lysch (neu-
rofibromas) en el iris son un signo frecuente que por lo
general aparece en la pubertad.

¢ Aniridia: es un desorden bilateral en el cual el iris esta
ausente de manera parcial o total. Existen dos formas
de presentacion: esporadica (asociada al Tumor de
Wilms) y familiar (herencia AD).El glaucoma se pre-
senta en el 50% de los casos. La aniridia se relaciona
con multiples defectos oculares como microcérnea,
catarata e hipoplasia macular con nistagmo y baja agu-
deza visual.

EXAMEN OCULAR

El nifio con glaucoma congénito requiere de valoraciéon pe-
riédica permanente para mantener controlada la PIO. De-
ben efectuarse estudios de refracciéon para correccion de la
miopia y manejo de la ambliopia, si esta presente, con el fin
de lograr la mejor rehabilitacién visual posible

La exploracion oftalmolégica en los nifios puede ser un
reto, pero es esencial para poder hacer un diagnéstico temprano.

Si es posible obtener la agudeza visual ;es igual en ambos
ojos?, cha habido algan cambio refractivo asimétrico, rapido o
ambos?, ;el nifio fija y sigue de forma adecuada los objetos?, ;se
siente incomodo con la luz incluso en el consultorio?, ;o sélo
abre los ojos cuando el consultorio esta sin luz?

Se debe utilizar el oftalmoscopio directo para ver si la cor-
nea es transparente y esta presente el reflejo rojo, si el cristalino
es transparente.

Algunos de estos datos pueden ser detectados por el
médico general o pediatra, debiendo enviar al paciente con
un oftalmologo pediatra para realizar exploraciones bajo
anestesia y cuantificar la presion intraocular, los didmetros
corneales, biomicroscopia del segmento anterior, goniosco-
pia (examinacion del angulo camerular), fundoscopia y re-
flaccién ciclopléjica.

Dentro del seguimiento del paciente pediatrico con glau-
coma deber incluirse la correccion del defecto refractivo me-
diante el uso de anteojos, la rehabilitacién de la ambliopia si
existe y el seguimiento del eje antero posterior mediante ultra-
sonido. Como estudio auxiliar es til la tomografia de coheren-
cia éptica para estudio del estado del nervio 6ptico y la capa de
fibras nerviosas retinianas, asi como los campos visuales cuando
la edad del paciente ya permite una cooperacion adecuada.

GLAUCOMA INFANTIL SECUNDARIO

¢ Traumatismo: los traumatismos oculares pueden cur-
sar con aumento de la presién intraocular, la forma mas
comun de éste se presenta como resultado de una he-
morragia de la cimara anterior (hifema).

e Neoplasia: la causa mas coman de glaucoma secunda-
rio a un tumor ocular en nifios es el retinoblastoma,
ocurre debido a vascularizacion del iris (rubeosis iridis)
con un cierre angular secundario, infiltracion del angu-
lo con células tumorales o por cierre angular debido a
un crecimiento excesivo del tumor. Otras causas inclu-
yen leucemia, linfoma y xantogranuloma juvenil. El
tratamiento es topico aunado al manejo de la causa
primaria. La cirugia para glaucoma est4 contraindicada
en pacientes con retinoblastoma.

e Upveitis (iritis): la artritis reumatoide es una de las pa-
tologias que més se asocia mas con uveitis, la cual es
causa de glaucoma secundario. La uveitis asociada a
espondilitis anquilosante (HLA-B27) se presenta por
lo general en adolescentes y adultos jovenes.

¢ Glaucoma secundario a la cirugia de catarata infantil:
se presenta en mas de 25% de los pacientes a quienes
se realiza lensectomia y puede desarrollarse meses o
afios después de la cirugia.

Tratamiento

La cirugia continta siendo el tratamiento de primera linea
para algunos tipos de glaucoma. La terapia topica esta indica-
da en algunos casos de glaucoma de 4ngulo abierto, glaucoma
por afaquia y glaucoma secundario.

Existen cuatro clases de firmacos que deben ser conoci-
dos por el pediatra, quien es la primera linea de contacto con
el paciente.
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