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RESUMEN

Objetivo: Describir las caracteristicas epidemiolégicas y clinicas, asi como las
complicaciones y el tratamiento del glaucoma congénito primario en pacientes mexicanos

tratados en el Hospital Asociacion para Evitar la Cegura en México I.A.P.

Material y métodos: Estudio prospectivo, longitudinal, observacional y descriptivo en el
que se incluyeron a todos los pacientes de primer ingreso con diagndstico de glaucoma
congénito primario revisados en el hospital Asociacidén Para Evitar la Ceguera en México

I.A.P. ubicado en la Ciudad de México, México, de Julio del 2010 a Febrero del 2018.

Resultados: Se analizaron un total de 55 pacientes, 28 varones (50.9%) y 27 mujeres
(49.09%). La edad media de los pacientes fue de 1 afio 3 meses (rango: 1 mes - 7 afos).
Unicamente 3 pacientes (5.45%) tenian antecedente de consanguinidad. Del total de 55
pacientes 45 presentaron GCP en ambos ojos (81.81%), 8 en ojo derecho (14.5%) y 2 en
ojo izquierdo (3.6%), revisandose asi un total de 100 ojos. A su ingreso al hospital, el 61.8%
de los pacientes utilizaban medicamentos antiglaucomatosos previos siendo los beta
bloqueadores (28 pacientes) los mas utilizados. Los sintomas y signos mas descritos por los
padres en orden de frecuencia fueron: fotofobia (67%), opacidad corneal (63%),
lagrimeo(60%), aumento de tamafo corneal (49%), buftalmos (47%) y blefaroespasmo
(23%). La cornea se encontrd opaca en 46 ojos, transparente en 53 ojos y protruida en 1
0jo. Las caracteristicas corneales descritas en orden de frecuencia fueron megalocornea
(65%), edema (62%), estrias de haab (33%), y pannus (4%). La excavacién promedio de la
papila fue de 0.73. 78 de los ojos estudiados recibieron algun tipo de tratamiento
quirargico: Goniotomia (35 ojos), Trabeculotomia (23 ojos), Implantacion de valvula de
Ahmed (19 ojos), y Evisceracion (1 ojos). Tras un afio de seguimiento el promedio de cirugias
necesitadas por ojo fue de 1.064 cirugias, destacando que Unicamente en 5 de los 78 ojos

intervenidos hubo necesidad de realizar un segundo procedimiento quirurgico.



Conclusiones: El GCP no es reconocido hasta que existe un aumento de la presion
intraocular, dafio de estructuras oculares y disminucion de la agudeza visual por lo que exige
un diagnostico precoz. La epidemiologia y caracteristicas clinicas encontras en este hospital

son similares a las ya descritas en la literatura mundial.



REVISION DE LA LITERATURA

El glaucoma congénito primario (GCP) es el tipo de glaucoma infantil mas frecuente,
aunque siga siendo una entidad relativamente rara. ** Se estima que un oftalmélogo
general que trabaja en un centro no especializado en el mundo occidental valora un nuevo
caso de GCP aproximadamente cada 5 afios'®. Como resultado de su relativa rareza, el GCP
es a veces mal diagnosticado o mal tratado provocando asi, un dafio irreversible del nervio
Optico y de la cérnea. En general el glaucoma es responsable del 5% de ceguera en nifos en
todo el mundo’. Los pardmetros mas importantes para el diagnéstico y monitorizacién de
nifios con glaucoma son la presién intraocular y medicién del eje axial®.

El primer reporte del GCP puede remontarse al afio 400 A.C., cuando hipdcrates
reconocié un agrandamiento anormal de los ojos en los recién nacidos. No fue hasta
principios del siglo XVIIl cuando Berger relaciond por primera vez la presidn intraocular
elevada con el aumento de tamafio del globo ocular®’. En 1869, von Muralt establecié la
forma clasica de buftalmos como una forma de glaucoma. Las disecciones anatémicas
subsiguientes realizadas a finales de 1800 y principios de 1900 apuntaban hacia la presencia
de malformaciones a nivel del dngulo como culpables de la patogenia. El Atlas de la
Anatomia Patoldgica del Globo ocular, traducido por William Gowers en 1875, establecid
qgue la malformacién de la estructura del angulo era la culpable de GCP. Asi pues surgio la

goniotomia introducida por Barkan en 1938°.

De acuerdo con el ultimo consenso de la Asociacion Mundial de Glaucoma, el
glaucoma infantil se clasifica como primario o secundario. El glaucoma congénito primario,
junto con el glaucoma juvenil de dngulo abierto, constituye el glaucoma infantil primario. El
glaucoma congénito primario puede ser subcategorizado por su edad de inicio®. El
glaucoma congénito primario desde el nacimiento hasta el primer mes de vida es conocido
como neonatal, mientras que el que da inicio después de los dos afios de edad es conocido
como de inicio tardio. Los nifios con inicio entre el 1-24 meses de edad se clasifican como

de inicio infantil.**



La clasificacién de Hoskins identifica el area involucrada de disgenesia. El glaucoma
congénito primario se refiere al glaucoma debido a una trabeculodiegénesis aislada™. El
angulo estd mal desarrollado, con ausencia de recesidn en el angulo y el iris se inserta a
menudo directamente en la malla trabecular. Asi, el término GCP estd reservado para
aquellos casos en los que existe un defecto anatdémico del dngulo camerular debido a

anomalias aisladas del desarrollo que dificultan la salida del humor acuoso® .

Su incidencia varia entre paises y grupos étnicos. La incidencia en los paises
occidentales, como Irlanda, Gran Bretaiia y los Estados Unidos de América se describe entre
1: 10,000 a 1: 70,000 casos. En Arabia Saudita, sur de la India, y entre la poblacion gitana en
Eslovaquia, la incidencia de GCP es significativamente mayor (1: 1,250 a 1: 3300)
creyendose debido a la mayor incidencia de consanguinidad dentro de estas poblaciones.
Asi pues el antecedente familiar (patrén autosomico recesivo) se ha asociado hasta en un

30% de los casos.’***

Se ha visto que el GCP se produce a una edad mas temprana en las
razas con mayor incidencia; se extiende de 3 a 4 meses entre asidticos, saudies e indios a
11 meses en los paises occidentales. Si bien la incidencia y la edad varian, se ha reportado
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que el GCP ocurre mas frecuentemente en hombres que en mujeres. .
Representa el 46.07% de todos los pacientes menores de 18 afios y el 69.95% en

nifios menores de 3 afios de edad™*.

El GCP potencialmente produce ceguera y usualmente no responde adecuadamente
al tratamiento médico, por lo que exige un diagnéstico precoz y un tratamiento quirdrgico
relativamente urgente al poder ocasionar graves secuelas morfoldgicas y funcionales™”®°.
El diagndstico definitivo suele verse retardado, por lo que el tratamiento y seguimiento
clinico puede ser dificil debido al estado avanzado en el que suelen presentarse los
pacientes.”” La mayoria de los casos ocurren esporadicamente, siendo familiares
unicamente en 10 a 40% de los casos, generalmente con herencia autosdmica recesiva y

penetrancia variable. El gen CYP1B1 es un gen autosémico recesivo ubicado en el

cromosoma 2p21 y es el gen culpable de la enfermedad. La asociacion entre el glaucoma



congénito primario y la mutacion en el gen citocromo P450 CYP1B1 ha sido conocida por
mas de una decada.?” La mutacién muestra una expresividad variable, pero demuestra una
penetrancia casi completa. La mutacidn genética prevalece en pacientes con diagndstico y
de origen asiaticos, presentandose en el 70% de los pacientes de Iran, el 74% de los
pacientes surcoreanos, pero sorprendentemente solo el 20% de los pacientes japoneses.
También se ha documentado que las mutaciones CYP1B1 estan presentes en pacientes con
glaucoma juvenil de angulo abierto en Corea e Iran, lo que indica un posible vinculo
etioldgico entre el GCP y el glaucoma juvenil de angulo abierto. Asi pues, el producto del
gen metaboliza una molécula de sefal involucrada en el desarrollo ocular, aunque el
mecanismo exacto permanece desconocido. Actualmente existen 147 mutaciones que han

sido reportadas, con una heterogenicidad significativa alrededor del mundo. *°

El GCP afecta ambos ojos en el 70 a 80% de los casos, observandose esto de forma
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igual tanto en paises occidentales como paises asiaticos.
sintomas consiste en la presencia de epifora, fotofobia y blefaroespasmo, pero podrian
estar ausente en algunas ocasiones. Tanto el buftalmos como la opacidad corneal son los
signos de presentacion mas comunes, encontrados en mas del 40% de los paciente521.
Otros sintomas y signos de presentacién incluyen lagrimeo, falta de contacto visual, marcas

de nacimiento en la piel, anormalidades pupilares y nistagmo, pero solo representan menos

del 2.3% de acuerdo a literatura diversa®®.

Si bien el diagndstico temprano es crucial, esto puede ser dificil en etapas
tempranas. Un alto indice de sospecha es clave, seguido de una historia detallada y examen
clinico, con examen bajo anestesia (EBA). Se debe examinar la calidad de la corneay se debe
documentar la presencia de edema corneal, cicatrices y estrias de Haab, preferiblemente
con foto o dibujo. El diametro corneal horizontal y vertical debe medirse. En los recién
nacidos, el diametro horizontal normal es de 9.5 a 10.5 mm y en un nifio de 1 aifo es de 10
a 11.5 mm. El diametro corneal horizontal de mas de 12 mm en un recién nacido debe

despertar sospechas.”***



La presidn intraocular (PIO) en la primera presentacidn y el seguimiento posterior
deben ser registrados. Es importante sefialar que los agentes anestésicos son bien
conocidos para influir en la PIO, lo que afecta la precisidon de la documentacién de la PIO
durante la EBA*. La mayoria de los anestésicos generales y depresores del sistema nervioso
central (SNC) disminuyen la PIO, excepto la ketamina, que aumenta el tono muscular de los
musculos extraoculares, paradéjicamente incrementando la PIO. También se sabe que la
succinilcolina causa un aumento transitorio significativo en la P1O, con su pico a los 20 a 30
segundos tras la inyeccidon®®. El mecanismo subyacente también podria estar relacionado
con su efecto sobre el musculo extraocular, ya que se ha documentado que la succinilcolina
causa contraccion del musculo extraocular. El hidrato de cloral tiene el menor efecto sobre

la P10, seguido de la ketamina®.

El angulo de los bebés sanos difiere del de los adultos sanos, los bebés tienen una
linea de Schwalbe menos definida, una malla trabecular menos pigmentada y una malla
uveal translucida, lo que hace que la union entre el espoldn escleral y el cuerpo ciliar sea
menos clara'’. El angulo en pacientes con GCP difiere del de los bebés sanos. El iris se inserta
en la parte anterior de la malla trabecular. Los vasos del iris andmalo también se pueden
ver como bucles que se ramifican desde el circulo arterial principal. El iris periférico puede

estar cubierto por tejido andmalo.

De forma similar al glaucoma de angulo abierto de inicio en adultos, la relacién disco-
disco aumenta en los pacientes con GCP, sin embargo hay varias diferencias importantes.
En el glaucoma de inicio adulto, el adelgazamiento del nervio se produce preferentemente
en el borde inferior y superior debido a la abundancia de la capa de fibras nerviosas en estas
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. En el GCP la copa glaucomatosa se agranda circunferencialmente, ya que el
canal escleral se estira uniformemente en todas las direcciones. Ademas, la reversion de la
copa puede ser posible tras la normalizacidn de la PIO, debido a la gran elasticidad de la
lamina del nervio éptico y la elasticidad de la lamina cribosa durante el desarrollo infantil.

Sin embargo, la reversidn no es universal, ya que los estudios observaron el adelgazamiento



continuo de la cabeza del nervio éptico y el adelgazamiento de la capa de nervio retiniano

a pesar de la disminucion de la PIOy,.

En cuanto al tratamiento, se sabe que debido a la anomalia anatémica del angulo de
drenaje anterior, el tratamiento médico tiene un papel limitado en el control de la PIO en
el GCP, reduciendo la PIO de manera efectiva en menos del 10% de los pacienteszo. La
eficacia desfavorable, la alta tasa de no respondedores y la falta de un plan de seguridad a
largo plazo contribuyen al uso limitado del tratamiento médico en el tratamiento en el GCP.
La mayoria de los padres también encuentran dificil el cumplimiento estricto del mismo. El
papel del tratamiento médico es entonces por lo general de apoyo, esto con el objetivo de
reducir la opacidad de la cornea antes de la cirugia, como un tratamiento provisional
mientras se espera la cirugia, o como un complemento para maximizar la reduccion de la

PIO en el post quirdrgico®.

Las principales opciones quirurgicas incluyen la cirugia de angulo, la cirugia de
drenaje y la ciclofotocoagulacion. Como el didmetro corneal refleja la gravedad de la

enfermedad, puede actuar como una gufa aproximada de la eleccién de la cirugia'®?°. E

n
general, el diametro corneal de menos de 13 mm representa una forma leve de la
enfermedad, y las opciones quirurgicas incluyen goniotomia o trabeculotomia. El didametro
corneal entre 13 y 16 mm indican una gravedad moderada, por lo cual las cirugias en el
angulo tienen una mayor probabilidad de fracaso, pero aun pueden intentarse. En este caso
otras opciones incluyen la trabeculotomia combinada con trabeculectomia, una
trabeculectomia tradicional o un implante de drenaje de glaucoma. El didmetro corneal

superior a 16 mm indica una grave importante utlizandose de ultima instancia la

ciclofotocoagulacién.
La goniotomia reduce la PIO al realizar un corte en la malla trabecular anormal, lo

que permite que el iris caiga posteriormente para profundizar el angulo de receso. Una

cornea clara es un requisito previo para llevar a cabo el procedimiento. Con la seleccion
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adecuada de casos, la goniotomia ofrece resultados favorables. Se ha citado que en el 72%
de los pacientes con GCP, una goniotomia fue suficiente para alcanzar una PIO normal y

2223 para los pacientes

entre el 88 y el 94% alcanzaron una PIO normal en dos goniotomias
con GCP que se presentan al nacimiento hasta el primer mes de vida, la tasa de éxito
después de 1 a 2 goniotomias desciende al 25%. En pacientes con opacidad corneal, que
impide la visualizacién directa de las estructuras angulares, la goniotomia endoscépica
ofrece una vision directa del dngulo iridocorneal y permite la apertura del angulo a 300°. La

tasa de éxito de la goniotomia endoscédpica se cita en un 50% .

La trabeculotomia disminuye la PIO mediante la insercién de un trabeculotomo en
el canal de Schlemm, que luego atraviesa la malla trabecular hacia la cdmara anterior. La
trabeculotomia es factible en casos donde la cérnea opaca impide una buena visualizacién
de las estructuras de camara anterior. También se considera una cirugia mas predecible y
técnicamente mas facil. El procedimiento no requiere habilidades de gonioscopia
quirargicay, por lo tanto, es mas similar a la trabeculectomia, con una curva de aprendizaje
menos pronunciada®’. Sin embargo, una comparacién directa entre goniotomia y
trabeculotomia sufriria un sesgo de seleccion, ya que la trabeculotomia a menudo se realiza
en casos mas graves de glaucoma. La trabeculotomia 360° es una modificacién de la cirugia.
En lugar de abrirse y aproximarse a un tercio del angulo de la camara, la trabeculotomia de
360 ° permite que se abra todo el angulo en una sola sesién. Esto se logra mediante una
sutura de prolene 6-0 o un dispositivo de canaloplastia iluminada a través del canal de
Schlemm. Un estudio retrospectivo que compard la goniotomia y la trabeculotomia de 360°
demostrd que el 92% de los pacientes con GCP sometidos a trabeculotomia 360° tienen una
PIO controlada por debajo de 22 mmHg con un solo procedimiento, mientras que solo el
57.5% de los pacientes sometidos a goniotomia tienen un control de presién exitoso. La
trabeculotomia de 360° también logra una mayor duracién del control de la presion*****°.
Otra modificacién de la trabeculotomia tradicional es la utilizacién de una sonda modificada
adaptada a la curvatura individual del canal de Schlemm. El principio subyacente es que los

pacientes con un didmetro corneal variable tendrian en consecuencia una curvatura del
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canal de Schlemm variable. En algunos centros, la trabeculotomia se combina con Ia
trabeculectomia y se realiza como una cirugia de primera linea en pacientes con GCP, con

trabeculectomia realizada después de la trabeculotomia®.

Después de una cirugia de angulo fallida, los oftalmdlogos o bien optan por una
segunda cirugia de angulo, o proceden con una cirugia de insercidon, ya sea una
trabeculectomia o un implante de drenaje. Como dultima linea de tratamiento, los
procedimientos de ciclodestruccion generalmente se reservan hasta que los
procedimientos ya descritos hayan fallado?’. El nimero de sesiones requeridas para lograr
un control de PIO satisfactorio es dificil de predecir. Ademas, la inflamacidn crénica junto
con la secrecidén acuosa relativa disminuye la tasa de éxito de las cirugias de drenaje de

glaucoma.
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OBIJETIVO
Describir las caracteristicas epidemioldgicas y clinicas, asi como las complicaciones
y el tratamiento del glaucoma congénito primario en pacientes mexicanos tratados en el

Hospital Asociacion para Evitar la Cegura en México |.A.P.

MATERIAL Y METODOS

Se realizdé un estudio prospectivo, longitudinal, observacional y descriptivo en
donde se evalud a todos los pacientes de primer ingreso con diagndstico de glaucoma
congénito primario en el hospital Asociacién Para Evitar la Ceguera en México |.A.P. ubicado
en la Ciudad de México, México, de Julio del 2010 a Febrero del 2018. Se cred una base de
datos que incluyd: la historia familiar, sexo, edad, origen y lugar de residencia, la edad al
momento del diagndstico, ojo(s) afectado(s), presién intraocular (PIO) inicial, AV inicial,
tratamiento y procedimientos quirudrgicos previos, sintomas y signos, asi como apariencia

del nervio éptico, didametro corneal y longitud axial del globo ocular.

El diagndstico de glaucoma congénito primario se basé en pacientes con signos
oculares de aumento de tamafio corneal combinado con 1 o mas de los hallazgos clasicos
(aumento de la PIO, fotofobia, buftalmos, edema corneal, lagrimeo, blefaroespasmo,
estrias de Haab y excavacion amplia del nervio éptico). La exploracién bajo anestesia
(EBA) se realizd en algunos casos con sevoflurano inhalado con mascarilla facial, se evalué
el estado de la papila y se midieron la presién intraocular con el tondmetro de Schiotz o
iCare, asi como el diametro corneal horizontal con el caliper de Castroviejo. La longitud

axial se midié por medio de Ecografia.

Debido a la corta edad de la mayoria de los pacientes la agudeza visual, la

tonometria, gonioscopia y el estado de la papila fueron dificiles de cuantificar; asi mismo

no se incluyeron estudios complementarios como campos visuales.
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RESULTADOS

Se analizaron un total de 55 pacientes, 28 varones (50.9%) y 27 mujeres (49.09%)
(Figura 1). La edad media de los pacientes fue de 1 afio 3 meses (rango: 1 mes - 7 afos); el
estado con mayor numero de pacientes con glaucoma congénito fue la Ciudad de México
con 8 pacientes (14.54%), seguido del estado de Puebla con 7 pacientes (12.7%). Entre los
antecedentes familiares, se presento historia de Diabetes Mellitus en 35 pacientes (63.6%),
de Hipertensién arterial sistémica en 18 pacientes (32.7%), e historia familiar de glaucoma
en 10 pacientes (18.18%), de los cuales solamente en 2 de ellos el padre o la madre se
encontraban afectados. Unicamente 3 pacientes (5.45%) tenian antecedente de
consanguinidad (Figura 3). La edad promedio en la cual se les hizo el diagndstico fue de 8
meses y la media en cuanto a meses de evolucién al momento del ingreso al hospital fue de
15 meses. En cuanto antecedentes patolégicos de importancia un paciente también tenia

diagnodstico de Sindrome de Down, mientras que otro tenia diagndstico de atresia intestinal.

50 madres de los involucrados recibieron control prenatal, mientras que 5 no lo
recibieron. Es importante sefialar que 8 madres refirieron complicaciones prenatales entre
las que se destacaron la amenaza de parto pretérmino en 2 de ellas. 51 pacientes fueron

obtenidos tras 36 semanas de gestacidn mientras que los otros 4 fueron menores a esta.

De los 55 pacientes, 27 fueron obtenidos por parto vaginal (49.09%) y 28 mediante
cesarea (50.9%). El peso promedio al nacimiento fue de 3.182kg (rango 2.020kg — 4.800kg),
mientras que la talla promedio fue de 50 cm (rango de 45cm a 52 cm). El APGAR fue
desconocido en la mayoria de las madres (41 casos) y las que lo conocian sefalaron que fue
de 9,9 (9 casos), de 8,9 (4 casos) y de 7,8 ( 1 caso). Seis de los pacientes (10.9%) requirieron
oxigeno por diferentes causas con un tiempo de uso que varié desde 5 horas hasta 3 meses.
Existieron 6 pacientes con complicaciones tras el nacimiento siendo el distress respiratorio

el mas frecuente ( 3 casos). (Tabla 4)
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Del total 55 pacientes 45 presentaron GCP en ambos ojos (81.81%), 8 en ojo derecho
(14.5%) y 2 en ojo izquierdo (3.6%), revisandose asi un total de 100 ojos (Figura 5). A su
ingreso al hospital, el 61.8% de los pacientes utilizaban medicamentos antiglaucomatosos
previos. El nimero de medicamentos antiglaucomatosos en promedio utilizados por caso
fue de 1.33 gotas/dia (rango 0- 5). El grupo de medicamentos mas frecuentemente usado
fue el de los beta bloqueadores (28 pacientes) seguido por un inhibidor de la anhidrasa
carbdnica (19 pacientes) (Figura 6) . En cuanto a cirugias previas 8 de los pacientes ya habian
sido operados en otro hospital: 5 de trabeculotomia, 2 de implantacidn de vélvula de ahmed

y uno de goniotomia.

Los sintomas y signos mas descritos por los padres en orden de frecuencia fueron:
fotofobia (67%), opacidad corneal (63%), lagrimeo(60%), aumento de tamafo corneal

(49%), buftalmos (47%) y blefaroespasmo (23%). (Figura 7)

De los 100 ojos examinados, 67 se encontraron con agudeza visual descrita como
fijay sigue la luz, 16 como de rechaza la luz, 1 de movimiento de manos, 9 con una agudeza
visual cuantificable mediante la cartilla de Snellen y 7 cuantificable mediante el método de

Teller.

Las presiones intraoculares se encontraron aumentadas en 68 de los 100 ojos
examinados, la cuales fueron tomadas por diferentes métodos: 54 mediante el tondmetro
de Schiotz, 31 con la ayuda del dispositivo ICARE y en 14 de los casos Unicamente pudo ser

obtenida de forma digital.

En cuanto a la exploracién oftalmoldgica los 100 ojos fueron reportados sin
alteraciones a nivel de los parpados. A nivel conjuntival 85 fueron descritos con una
conjuntiva normocrémica, 12 con hiperemia y 2 con congestidn. La cornea se encontrd
opaca en 46 ojos, transparente en 53 ojos y protruida en 1 ojo. Las caracteristicas descritas

en orden de frecuencia fueron megalocornea (65%), edema (62%), estrias de haab (33%), y
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pannus (4%). (Figura 8) La media del diametro corneal horizontal medido fue de 12.9 mm.
La camara anterior se encontro amplia y fomada en 86 ojos, estrecha en 3 ojos, con el tubo
valvular sin toque corneal en 2 ojos, con el tubo valvular extruido en 2 ojos, con hipema del
100% en un ojo y no fue valorable por opacidad de medios en en 6 ojos. El angulo pudo ser
revisado Unicamente en 12 ojos y se describié como cerrado en 5 de ellos, abierto en 4 de
ellos, con presencia de sinequias anteriores periféricas en 2 de ellos y con una membrana
preangular en 1 de ellos. El iris no fue valorable en 19 ojos, tuvo presencia de sinequias
anteriores en 2 ojos, tenia discoria en 3 ojos, y se encontraba hiporreactivo en 1 ojo
mientras que el resto (75 ojos) fue descrito como regular y reactivo. El cristalino se describié

como transparente en 78 ojos, opaco en 2 o0jos y no pudo ser valorable en 20 ojos.

En cuanto a la exploracion del polo posterior en 42 ojos la papila no se encontro
reportada, mientras que en los otros 58 ojos fue descrita de la siguiente manera: 0.4 (2
ojos), 0.5 (8 ojos), 0.6 (9 ojos), 0.7 (5 ojos), 0.8 (18 ojos), 0.9 (14 ojos) y finalmente 1.0 (2
ojos), dando un promedio de 0.73. La retina no fue reportada en 53 ojos y en los otros 47
unicamente fue reportada como aplicada. La mdacula no fue descrita en 57 ojos y en el resto
de los 43 ojos fue reportada con presencia de brillo foveal. En 60 ojos se pudo realizar una
Ecografia para la obtencidn del eje axial y fue reportada de la siguiente manera: con eje
axial <a 22 mm (23 ojos), entre 22 mm y 26 mm (30 ojos) y mayor a 26 mm (6 0jos). En uno

de los ojos no pudo ser obtenida debido a la presencia de un desprendimiento coroideo.

Por ultimo el tratamiento que se les dio a los pacientes fue clasificado de la siguiente
forma: Unicamente médico (7 ojos), Unicamente quirurgico (21 ojos), médico mas
quirargico ( 55 ojos) y 17 ojos no obtuvieron ninguno tratamiento, ya sea por falta de
necesidad del mismo o por la negacion de los padres a querer recibirlo. En cuanto al
tratamiento médico el nimero de medicamentos antiglaucomatosos en promedio
utilizados por paciente tras un afio de seguimiento fue de 1.06 gotas/dia (rango 0- 3). El
grupo de medicamentos mas frecuentemente usado fue el de los beta bloqueadores (55

ojos) seguido por un inhibidor de la anhidrasa carbdnica (29 ojos). Asi mismo del total de
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los 100 ojos estudiados, 78 recibieron algun tipo de tratamiento quirdrgico que se
reportaron en orden de frecuencia de la siguiente manera: Goniotomia (35 ojos),
Trabeculotomia (23 ojos), Implantacion de valvula de Ahmed (19 ojos), y Evisceracién (1
ojos). Tras un ano de seguimiento el promedio de cirugias necesitadas por ojo fue de 1.064
cirugias, destacando que Unicamente en 5 de los 78 ojos intervenidos hubo necesidad de

realizar un segundo procedimiento quirurgico.

SEXO

4 MASCULINO A FEMENINO

Figura 1. Distribucidn grafica de frecuencia de sexos en pacientes estudiados con GCP.
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Distribucion geografica de pacientes con GPC en

la APEC
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Figura 2. Distribucién geografica de pacientes estudiados con GCP

Antecedes heredofamiliares presntes en
pacientes con GCP en la APEC
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Figura 3. Frecuencia de antecedentes heredofamiliares presente en los pacientes

revisados



Variable n(%)

Via de nacimiento

Parto 27(49.09%)
Cesdrea 28(50.9%)
Peso 3.182 kg
Talla 50 cm
APGAR

9;9 9(16.3%)
8;9 4(7.27%)
7;8 1(5.5%)
Necesidad de Oxigeno 6(10.9%)

Tabla 4. Caracteristicas neonatales en pacientes con diagndstico de GCP en APEC.

Lateralidad de pacientes con GPC en la APEC

JAO 40D 40l

Figura 5. Frecuencia de lateralidad en los pacientes revisados
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Medicamentos utilizados al ingreso en pacientes
con GCP en APEC
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Figura 6. Medicamentos utilizados al ingreso en la APEC

SINTOMAS Y SIGNOS REFERIDOS POR LOS PADRES EN

PACIENTES CON GCP EN APEC
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Figura 7. Frecuencia de sintomas y signos referidos por los padres en pacientes con GCP

en APEC



Caracteristicas corneales encontradas en
pacientes con GCP en APEC

PANNUS
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Figura 8. Caracteristicas corneales en pacientes con GCP en APEC

Tratamiento recibido en pacientes con GCP en
APEC
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Figura 9. Frecuencia de tratamiento recibido en pacientes con GCP en APEC
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Cirugias realizadas en pacientes con GCP en APEC
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Figura 10. Frecuencia de cirugias recibidas en pacientes con GCP en APEC
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DISCUSION

Al analizar los resultados encontramos que solo en 3 de nuestros pacientes (5.45%)
existié la presencia de consanguinidad. Se conoce que la enfermedad a menudo se
transmite en un patrén autosémico recesivo, y existen reportes que sefialan un aumento
de hasta 10 veces la patologia en ciertos grupos étnicos y religiosos donde las relaciones
consanguineas, especialmente la endogamia entre primos y primos son comunes. Un
ejemplo de esto es Arabia Saudita y entre la poblacién gitana ubicada en Eslovaquia, donde
1 de cada 2.500 y 1 de 1.250 recién nacidos se ven afectados, respectivamente.19 Sin
embargo la consanguinidad en paises occidentales como Irlanda, Inglaterra o Estados
Unidos se ha visto es de 1:10000 a 1:700000 recién nacidos, lo que se relacionaria mas con

el bajo nimero de casos con endogamia en nuestra institucion®>.

El sexo involucrado no observo prevalencia ni por los hombres ni por las mujeres
(51% vs 49%), siendo que la literatura reporta una incidencia predominante por el sexo

masculino (aproximadamente 65%) tanto en paises occidentales como en paises asiaticos.”

Es importante sefialar que cincuenta madres refieren haber tenido un control
prenatal adecuado y no existié alguna complicacion durante el mismo que pudiera tener
relacion con el desarrollo de la enfermedad. Asi mismo, no existio relacion alguna en cuanto

a la via del nacimiento, peso, talla, clasificacidén en la escala de APGAR y uso de oxigeno.

El involucro bilateral observado en la gran mayoria de nuestros pacientes (82%)

34812,21,23,2425 En cuanto a los sintomas incluidos

coincide con lo reportado mundialmente.
en la triada clasica®’ (epifora,fotofobia y blefaroespasmo) tnicamente los dos primeros
pudieron ser observados en la gran mayoria de nuestros casos, sin embargo la presencia de
blefaroespasmo fue el sintoma reportado con menor frecuencia dentro de los interrogados

en nuestra poblacion estudiada.
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Ha destacar también, lo dificil que resulta la cuantificacién de la agudeza visual (AV)
asi como de la presién intraocular (PIO) en estos casos. En la primera, la cuantificacion de la
AV Unicamente puede ser basada en la adaptacion a la luz en la mayoria de las situaciones
debido a la edad de los pacientes. Asi mismo, se ha comprobado que existen diversas
sustancias como la succinilcolina o la ketamina que pudieran elevar la PIO durante la
exploracién bajo anestesia e inclusive existen otras como el halotano®’ que pudieran

disminuir la misma, por lo que la medicidn estricta puede resultar un problema.

La realizacién de gonioscopia es ampliamente descrita en la literatura como parte de
la exploracién integral en pacientes con diagnéstico de GCP?®. Sin embargo, tnicamente en
6 de nuestros pacientes pudo ser llevada a cabo, debido en su gran mayoria a la opacidad de
la cornea o a la irregularidad de la superficie, por lo que la insercion anterior del iris en la

malla trabecular no pudo ser documentada.

Las manifestaciones corneales descritas en la mayoria de las publicaciones coinciden
con lo encontrado en nuestros pacientes (megalocornea, edema, y estrias de haab) y el
aumento de didmetro corneal (media encontrada en nuestros pacientes de 12.9 mm vs 12
mm lo reportado en pacientes sanos a partir de un afio)'® observado nos hace concluir su

importancia a la hora de sospechar en el diagndstico.

Por ultimo, en cuanto al tratamiento médico se observé una prevalencia importante
en el uso de betabloqueadores e inhibidores de la anihidrasa carbdénica como parte del
manejo de la patologia ya fuera previamente o tras la cirugia. Ambos se han encontrado
superiores en cuanto al control de la PIO en el GCP en comparacion con los analogos de
prostaglandina ( diferente mecanismo de accién), sin embargo se debe tener cuidado con
los efectos adversos que se han reportado: apnea en el caso del primero y supresiéon del

crecimiento en el caso del segundo®.
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Es importante sefialar que debido a la anomalias anatémicas del angulo de drenaje
anterior, el tratamiento médico tiene un papel limitado en el control de la PIO en el GCP, por
lo que en gran medida este debe ser Unicamente utilizado como tratamiento de apoyo. En
el caso de nuestros pacientes Unicamente 78 ojos recibieron un tratamiento quirurgico,
mientras que en 17 ojos no existid ninguna médida qururgica realizada creemos debido a la
falta de respuesta de los padres a seguir un control por parte de la institucién. Al dar
seguimiento a nuestros pacientes a un afo solo en 5 ojos hubo la necesidad de realizar una
segunda intervencion por lo que se comprueba que el tratamiento quirurgico siempre debe

ser considerado como de primera linea.
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CONCLUSIONES

El glaucoma congénito primario produce ceguera y usualmente no responde
adecuadamente al tratamiento médico, por lo que exige un diagndstico precoz y un
tratamiento quirdrgico relativamente urgente al poder ocasionar graves secuelas
morfoldgicas y funcionales La deteccion temprana es clave para aspirar a un mejor
prondstico, sin embargo esto puede ser dificil en etapas tempranas por lo que se debe tener
un alto indice de sospecha clinica seguido de una historia detallada y un examen clinico bien
ejecutado. Los signos y sintomas presentes en los pacientes mexicano con GCP son

similares a los descritos en la literatura internacional.

Actualmente existe diversos procedimientos quirdrgicos como la goniotomia o la

trabeculotomia que ofrecen altas tasas de éxito ofreciendo a los pacientes un prondstico

visual bueno a corto, mediano y largo plazo.
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