Criterios homologados y revisados, acordados por el Consejo Interterritorial, que deben cumplir los CSUR para ser designados como de
referencia del Sistema Nacional de Salud

3R1. GLAUCOMA EN LA INFANCIA

El glaucoma en la infancia constituye un grupo de enfermedades heterogéneo e infrecuente. Estd producido por un desarrollo embrionario
anormal del angulo iridocorneal > que dificulta la eliminacién del humor acuso y como consecuencia se produce un aumento de la presion
intraocular (PIO). La presion alta dafia al nervio Optico y altera el desarrollo ocular y visual. El conocimiento de las bases genéticas y
moleculares del glaucoma congénito ha mejorado mucho en los tltimos afios. Se han descrito diversos genes responsables de distintas formas
clinicas *-1°. Los tipos mas frecuentes son el glaucoma congénito primario y el glaucoma secundario a la cirugia de la catarata congénita.
Clasificacion del glaucoma de la infancia (Consenso sobre Glaucoma de la Infancia, WGC 2013) '!:
- Glaucoma de la infancia primario:
- Glaucoma congénito primario, tres tipos segun la edad de inicio:
- Neonatal: 0-1 m.
- Infantil: 1-24 m.
- Tardio: > 24 m.
- Glaucoma juvenil de angulo abierto.
- Glaucoma de la infancia secundario:
- Glaucoma asociado a anomalias oculares no adquiridas: anomalias de predominio ocular presentes al nacimiento que pueden asociarse o
no a manifestaciones sistémicas.
- Glaucoma asociado a enfermedades sistémicas o sindromes no adquiridos: enfermedades de predominio sistémico presentes al
nacimiento y que puede asociarse a signos oculares.
- Glaucoma asociado a patologia ocular adquirida.
- Glaucoma secundario a cirugia de catarata.
Diagnéstico: las manifestaciones clinicas dependen en gran medida de la edad del diagnostico. El aumento de la presion intraocular (PI1O)
provoca un crecimiento del globo ocular y secuelas corneales que seran mas evidentes cuanto mas precoz aparezca la enfermedad. Se considera
establecido el diagnostico de glaucoma de la infancia si se cumplen al menos dos de los siguientes criterios !':
- PIO >21 mm Hg.
- Aumento o asimetria en la excavacion papilar.



- Aumento del diametro corneal o presencia de estrias de Haab (rupturas de la membrana de Descemet por el aumento de PIO, tipicas en
nifios).
- Aumento de la longitud axial del globo o Miopia progresiva.
- Campo visual alterado.
La medida de la PIO es dificil en nifios, y se han disefiado diversos instrumentos y estrategias para ello
Otros parametros importantes que deben medirse son.
- Paquimetria (medida del grosor corneal), ayuda a establecer la fiabilidad de la medida de P1O '°-2!,
- Gonioscopia, permite identificar los cambios caracteristicos en el d&ngulo y ayuda a determinar el abordaje terapéutico mas adecuado.
- Estudio del fondo del ojo y del nervio Optico (oftalmoscopia, retinografias o tomografia de coherencia Optica), fundamental para el
diagnostico y seguimiento.
- Media del crecimiento ocular, un crecimiento acelerado o excesivo puede indicar la progresion de la enfermedad.
- Campimetria, generalmente puede realizarse a partir de los 3-5 afos.
La exploracion en el nifio es compleja, y puede ser necesario realizarla bajo sedacion/anestesia general. Las anestesias sucesivas pueden tener
efectos adversos en el desarrollo cerebral 222%, por lo que deben realizarlas especialistas e intentar limitar el nimero de exploraciones bajo
anestesia.
Tratamiento: el tratamiento quirirgico es la base terapéutica de la enfermedad, aunque el tratamiento médico juega un papel importante®.
Tratamiento médico: primera linea terapéutica en el glaucoma juvenil y en los glaucomas secundarios de angulo abierto, en el resto se utiliza
como coadyuvante y para la preparacion a la cirugia 2°.
Tratamiento quirurgico: el tratamiento en el nifio es fundamentalmente quirtrgico 2>, Con frecuencia son necesarias multiples intervenciones a
lo largo de la vida.
- Cirugia angular: representa el primer escalon en la cirugia del glaucoma infantil - > 3!-38 Est4 indicada especialmente en el glaucoma
congénito primario y en las formas en las que existe una trabeculodisgenesia. Comprende las siguientes técnicas quirurgicas:
- Goniotomia 3%, consiste en realizar una incision en el angulo con abordaje ab interno, mediante un goniotomo y con
visualizacion directa del angulo con una lente de gonioscopia.
- Trabeculotomia: en este caso el abordaje es ab-externo. Se canaliza el canal de Schlemm con un trabeculotomo metalico ' o con
una sutura de Prolene que consigue abrir los 360° *2, y se abre la pared del canal. Recientemente se ha introducido una variacion
que consiste en utilizar un microcatéter iluminado para realizar la trabeculotomia de 360°.
La tasa de éxito con ambos métodos es del 75-90% en la mayoria de las series -7
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- Trabeculectomia: técnica quirurgica similar a la del adulto, con algunas modificaciones para adaptarse a las caracteristicas del ojo del

nifio y evitar las complicaciones més tipicas en nifios: hipotonia y cierre de la ampolla (con fracaso de la cirugia) 8. El prondstico es peor

en <1 afio '%*® y en glaucoma afaquico #-°.

- Dispositivos de drenaje: indicados cuando otras técnicas quirurgicas han fracasado, como primera eleccion en aquellos casos en que el

prondstico de otras técnicas es malo.
- Procedimientos ciclodestructivos: la técnica mas utilizada actualmente es la ciclofotocoagulacion transescleral con laser de diodo. Suele

reservarse para aquellos casos refractarios en que otras técnicas han fallado y con mal pronostico visual.
El CSUR de Glaucoma en la infancia debe atender a la poblacion pediatrica y dirigirse a atender cualquier forma de glaucoma que afecte a nifios,
debe incluir el diagndstico y el tratamiento, especialmente quirargico, dado que como hemos indicado y como est4 descrito en la literatura, tanto
la exploracion como el manejo de esta patologia en nifios es muy distinta al adulto.
Se propone este CSUR porque, dado que es una patologia infrecuente, es aconsejable que la confirmacién del diagnostico y el abordaje
terapéutico recaigan en expertos, ya que tal como se ha demostrado los resultados mejoran significativamente cuando se hace asi.

A. Justificacion de la propuesta

» Datos
prevalencia).

epidemiologicos

(incidencia

y

La incidencia de glaucoma congénito primario varia de 1/10000 a 1/20000 recién nacidos en
los paises occidentales. Si se consideran los glaucomas infantiles de cualquier causa la cifra se
podria elevar hasta 1/2000 recién nacidos.

La incidencia anual maxima aproximada del glaucoma en la infancia, seria de 190-200 casos
en toda Espafia sobre una cifra de 393181 nacimientos (datos del INE de 2017).

La incidencia maxima esperada por comunidad auténoma seria la siguiente (se utilizan datos
de nacimientos del INE de 2017):

Comunidad Auténoma Nacimientos | Incidencia
Andalucia 74 684 37
Aragbn 10531 5

Asturias 6012 3

Baleares 10288 5
Canarias 15779 8
Cantabria 4118 2

Castilla La Mancha 16864 8

Castilla y Leon 15509 8

Cataluna 66803 33




Comunidad Valenciana 40318 20
Extremadura 8495 4
Galicia 18445

La Rioja 2566 1
Madrid 60555 30
Murcia 15088 8
Navarra 5746 3
Pais Vasco 17077 9
Ceuta 1045 <1
Melilla 1342 <1

La prevalencia del glaucoma congénito fue de 2,85/100000 recién nacidos en un estudio
espafiol que analizdé mas de un millén de nacimientos para valorar malformaciones oculares
congénitas (53-56).

B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicios o Unidades para ser designados como de referencia para la atencion del glaucoma en la

infancia

» Experiencia del CSUR:
- Actividad:

* Numero de procedimientos que deben
realizarse al afio para garantizar una
adecuada atencion del glaucoma en la
infancia y para mantener un nivel de
conocimiento y de pericia en el
tratamiento médico y quirurgico, asi
como en el manejo postoperatorio y
seguimiento de estos pacientes:

- Otros datos: investigacion en esta materia,

- 30 intervenciones quirtrgicas* de glaucoma realizadas en <14 afios en la Unidad en el afio,
de media en los 3 ultimos afios.

- 10 pacientes nuevos <14 afios con glaucoma atendidos en el afio en la Unidad, de media en
los 3 ultimos afios.

* Tipos de intervenciones quirurgicas: goniotomia, trabeculotomia, trabeculectomia, dispositivos de
drenaje, procedimientos ciclodestructivos e intervenciones en las que se realizan varios de estos
procedimientos.

Docencia postgrado acreditada: el centro cuenta con unidades docentes o dispositivos
docentes acreditados para oftalmologia y pediatria.




actividad  docente  postgrado,
continuada, publicaciones,
multidisciplinares, etc.:

formacién
sesiones

- La Unidad participa en proyectos de investigacion en este campo.
= El centro dispone de un Instituto de Investigacion acreditado por el Instituto Carlos 111
con el que colabora la Unidad.
- La Unidad participa en publicaciones en este campo.
- La Unidad realiza sesiones clinicas, al menos mensuales, que incluyan las Unidades
implicadas en la atencion de los pacientes con glaucoma en la infancia para la toma conjunta
de decisiones y coordinacion y planificacion de tratamientos.
= EI CSUR debe garantizar la presentacion de todos los pacientes de la unidad en sesion
clinica.
» La Unidad recoge en las Historias Clinicas de los pacientes la fecha, conclusiones y
actuaciones derivadas del estudio de cada caso clinico en la sesion clinica.
- La Unidad tiene un Programa de formacion continuada en glaucoma en la infancia para los
profesionales de la Unidad estandarizado y autorizado por la direccion del centro.
- La Unidad tiene un Programa de formacion en glaucoma en la infancia, autorizado por la
direccion del centro, dirigido a profesionales sanitarios del propio hospital, de otros hospitales
y de atencion primaria.
- La Unidad tiene un Programa de formacion en glaucoma en la infancia dirigido a pacientes y
familias, autorizado por la direccion del centro, impartido por personal médico y de enfermeria
(charlas, talleres, jornadas de didlogo,...).

» Recursos especificos del CSUR:

- El CSUR debe garantizar la continuidad de la atencion cuando el paciente infantil pasa a ser
adulto mediante un acuerdo de colaboracion firmado por el Gerente/s de/los centro/s y los
coordinadores de las unidades pediatricas y de adultos.
(Aquellos CSUR que atiendan a poblacion en edad pedidtrica, para la derivacion de pacientes de la
unidad, deberdn estar coordinados con recursos similares de atencién de adultos)
= El acuerdo de colaboracion incluye un protocolo, autorizado por el Gerente/s de/los
centro/s y los coordinadores de las unidades pediatricas y de adultos que garantiza la
continuidad de la atencion cuando el paciente infantil pasa a ser adulto, ocurra esto en
el mismo o en diferente hospital.

- El CSUR tendra caracter multidisciplinar y estara formado por una Unidad béasica y diversas




- Recursos humanos necesarios para la
adecuada atencion del glaucoma en la infancia:

Formaciéon basica de los miembros del
equipo®:

- Equipamiento necesario para la adecuada
atencion del glaucoma en la infancia:

Unidades que colaboraran en la atencion, diagndstico y tratamiento de los pacientes y actuaran
de forma coordinada.

La Unidad basica estara formada, como minimo, por el siguiente personal:
- Un coordinador asistencial, que garantizara la coordinacion de la atencion de los pacientes y
familias por parte del equipo clinico de la Unidad basica y el resto de Unidades que colaboran
en la atencion de estos pacientes. El coordinador sera uno de los miembros de la Unidad.
- Atencion continuada de oftalmologia las 24 horas los 365 dias del afio, dada la necesidad de
control postoperatorio y la posibilidad de complicaciones en las primeras horas.
= El centro cuenta con un protocolo, consensuado por la Unidad y el Servicio de
Urgencias y autorizado por la Direccion del centro, de la actuacion coordinada de
ambos cuando acude a Urgencias un paciente infantil con glaucoma.

- Resto de personal de la Unidad:
= 2 oftalmoélogos con dedicacion preferente a la Unidad de glaucoma.
= Personal de enfermeria y quir6fano.
* En consultas personal de enfermeria y/o opticos-optometristas.

- Oftalmoélogos con experiencia minima de 5 afios en cirugia del glaucoma congénito y en el
manejo del paciente pediatrico.

- Personal de enfermeria y quir6fano y/o opticos-optometristas con experiencia minima de 5
afios en el manejo de pacientes pediatricos con patologia ocular.

- Equipamiento especifico:
= Lampara de hendidura portatil.
= Lentes de gonioscopia para exploracion y cirugia.
= Goniotomos.
= Al menos una de las siguientes técnicas de evaluacion y valoracion de la progresion
del dafio glaucomatoso: fotografia digital, OCT, GDX o HRT.
= Retinografos.




» Recursos de otras unidades o servicios
ademas de los del propio CSUR que son
necesarios para la adecuada atencion del
glaucoma en la infancia *:

- Equipamiento bésico de un servicio de oftalmologia:
= Microscopio quirurgico de luz coaxial.
= Tondmetros.
= Paquimetro.
» Queratémetro.
= Biometro portatil para la determinacion de la longitud axial del globo.
= Oftalmoscopio binocular.
= Campimetros computarizados y manuales.
- Consulta de oftalmologia infantil.
- Hospitalizacion infantil.
- Accesibilidad directa de los pacientes y de los centros que habitualmente atienden a los
pacientes a los recursos de la Unidad mediante via telefonica, email o similar.

El hospital donde esta ubicada la Unidad debe disponer de los siguientes Servicios/Unidades,
que tendran experiencia en la atencion de pacientes infantiles:

- Servicio/Unidad de oftalmologia, que incluye Unidad de oftalmologia infantil.
- Servicio/Unidad de cuidados intensivos pediatricos.

- Servicio/Unidad de anestesia.

- Servicio/Unidad de pediatria.

- Servicio/Unidad de dermatologia.

- Servicio/Unidad de oncologia.

- Servicio/Unidad de neurologia.

- Servicio/Unidad de farmacia.

- Servicio/Unidad de genética.

» Seguridad del paciente:

La seguridad del paciente es uno de los componentes
fundamentales de la gestion de la calidad. Mas alld
de la obligacion de todo profesional de no hacer
dario con sus actuaciones, la Unidad debe poner en
marcha iniciativas y estrategias para identificar y

- La Unidad tiene establecido un procedimiento de identificacion inequivoca de las personas
atendidas en la misma, que se realiza por los profesionales de la unidad de forma previa al uso
de medicamentos de alto riesgo, realizacion de procedimientos invasivos y pruebas
diagnosticas.

- La Unidad cuenta con dispositivos con preparados de base alcoholica en el punto de atencion




minimizar los riesgos para los pacientes que son
inherentes a la atencion que realiza.

y personal formado y entrenado en su correcta utilizacion, con objeto de prevenir y controlar
las infecciones asociadas a la asistencia sanitaria. El Centro realiza observacion de la higiene
de manos con preparados de base alcoholica, siguiendo la metodologia de la OMS, con objeto
de prevenir y controlar las infecciones asociadas a la asistencia sanitaria.

- La Unidad conoce, tiene acceso y participa en el sistema de notificacion de incidentes
relacionados con la seguridad del paciente de su hospital. El hospital realiza analisis de los
incidentes, especialmente aquellos con alto riesgo de producir dafio.

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de bacteriemia por catéter venoso
central (BCV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados intensivos o criticos).

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de neumonia asociada a la
ventilacion mecanica (NAV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados intensivos o
criticos).

- La Unidad tiene implantado el programa de prevencion de infeccion urinaria por catéter
(ITU-SL).

- La Unidad tiene implantada una lista de verificaciéon de practicas quirurgicas seguras
(aplicable en caso de unidades con actividad quirargica).

- La Unidad tiene implantado un procedimiento para garantizar el uso seguro de medicamentos
de alto riesgo.

- La Unidad tiene implantado un protocolo de prevencion de ulceras de decubito (aplicable en
caso de que la unidad atienda pacientes de riesgo).

» Existencia de un sistema de informacion
adecuado:

(Tipo de datos que debe contener el sistema de
informacion para permitir el conocimiento de la
actividad y la evaluacion de la calidad de los
servicios prestados).

- El hospital, incluida la Unidad de referencia, debera codificar con la CIE.10.ES ¢ iniciar la
recogida de datos del registro de altas de acuerdo a lo establecido en el Real Decreto 69/2015,
de 6 de febrero, por el que se regula el registro de Actividad de Atencién Sanitaria
Especializada (RAE-CMBD).

= Cumplimentacion del RAE-CMBD de alta hospitalaria en su totalidad.

- La Unidad dispone de un registro de pacientes con glaucoma en la infancia, que al menos
debe contar con:
= Codigo de Identificacion Personal.




= N° historia clinica.
= Fecha nacimiento.
= Edad en la que se recibe al paciente en el centro.
* Edad al diagnéstico.
= Sexo.
= Pais de nacimiento.
= Codigo postal y municipio del domicilio habitual del paciente.
= Régimen de financiacion.
* Fecha y hora de inicio de la atencion.
* Fecha y hora de la orden de ingreso.
= Tipo de contacto (Hospitalizacion, Hospitalizacion a domicilio, Hospital de dia médico,
Cirugia ambulatoria, Procedimiento ambulatorio de especial complejidad, Urgencias).
= Tipo de visita (Contacto inicial, Contacto sucesivo).
» Procedencia (atencion primaria; servicios del propio hospital; otros servicios; servicios de
otro hospital/centro sanitario; iniciativa del paciente; emergencias médicas ajenas a los
servicios; centro sociosanitario; orden judicial).
= Circunstancias de la atencion (No programado, Programado).
= Servicio responsable de la atencion.
= Fecha y hora de finalizacion de la atencion.
* Tipo de alta (Domicilio, Traslado a otro hospital, Alta voluntaria, Exitus, Traslado a
centro sociosanitario).
= Dispositivo de continuidad asistencial (No precisa, Ingreso en hospitalizacion en el
propio hospital, Hospitalizacion a domicilio, Hospital de dia médico, Urgencias,
Consultas).
= Fecha y hora de intervencion.
= Ingreso en UCI.
= Dias de estancia en UCI.
= Diagnostico principal (CIE 10 ES).

- Etiologia del glaucoma.

- Situacion clinica en el momento del diagnostico: Fundamentalmente estado de




transparencia corneal.
= Marcador POA1 del diagnéstico principal.
= Diagnosticos secundarios (CIE 10 ES).
= Marcador POA2 de los diagnosticos secundarios.
* Procedimientos realizados en el centro (CIE 10 ES).
- Técnicas quirurgicas realizadas: goniotomia, trabeculotomia, trabeculectomia y otras.
- Otros procedimientos terapéuticos.
- Resultados a corto plazo de la técnica:
* Control de la presion intraocular comprobado por tonometria.
* Control del crecimiento del globo ocular comprobado por biometria o
refraccion.
- N°y tipo de reintervenciones: En la goniotomia pueden ser necesarias mas de una, en
la trabeculotomia, la trabeculectomia y los dispositivos de drenaje una. Si estas fallan,
se pueden realizar revisiones quirurgicas, pasar a otra técnica y si fallan se pasara a
ciclodestruccion con laser.
- Otros procedimientos.
* Procedimientos realizados en otros centros (CIE 10 ES).
= Complicaciones (CIE 10 ES):
- Hemorragia en camara anterior.
- Leucoma corneal.
- Catarata.
= Seguimiento del paciente.
- Revisiones periodicas de funcion visual y si hay control tensional hasta que pasa a
control por glaucomatoélogo de adultos, pues esta es una enfermedad cronica.

La unidad debe disponer de los datos precisos que deberda remitir a la Secretaria del Comité
de Designacion de CSUR del Sistema Nacional de Salud para el seguimiento anual de la
unidad de referencia.

» Indicadores de procedimiento y resultados
clinicos del CSUR *:

- La Unidad, ademas de los datos correspondientes a los criterios de designacion referidos a
actividad, mide los siguientes datos:
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= Intervenciones quirtrgicas de glaucoma en <14 afos, realizadas en el afio en la Unidad,
desglosadas segun los tipos de procedimientos realizados durante la intervencion®.
= Ojos con glaucoma, en <14 afios, intervenidos en el afio en la Unidad.
Este dato se proporcionard total y desglosado segin los tipos de procedimientos
realizados durante la intervencion*.
* Tipos de intervenciones quirurgicas: goniotomia, trabeculotomia, trabeculectomia, dispositivos de
drenaje, procedimientos ciclodestructivos e intervenciones en las que se realizan varios de estos
procedimientos.

- La Unidad mide los siguientes indicadores:
= % ojos con glaucoma con control de la presion intraocular tras cirugia: Ojos con
glaucoma en <14 afios con control de la presion intraocular tras cirugia / Total ojos con
glaucoma en <14 afios intervenidos.
(Tonometria en limites normales: por debajo de 20mm Hg)
= % ojos con glaucoma con control de la presion intraocular tras una cirugia
antiglaucomatosa: Ojos con glaucoma en <14 afios con control de la presion intraocular
tras una cirugia antiglaucomatosa / Total ojos con glaucoma en <14 aos intervenidos.
(Tonometria en limites normales: por debajo de 20mm Hg)
= % ojos con glaucoma con control de la presion intraocular tras varias cirugias
antiglaucomatosas: Ojos con glaucoma en <14 afios con control de la presion intraocular
tras varias cirugias antiglaucomatosas / Total ojos con glaucoma en <14 afios intervenidos.
(Tonometria en limites normales: por debajo de 20mm Hg)
= % ojos con glaucoma con control de la presion intraocular tras goniotomia: Ojos con
glaucoma en <14 afios con control de la presion intraocular tras goniotomia / Total ojos
con glaucoma en <14 afios intervenidos mediante goniotomia.
(Tonometria en limites normales: por debajo de 20mm Hg)
= % ojos con glaucoma con control de la presion intraocular tras una goniotomia: Ojos con
glaucoma en <14 afios con control de la presion intraocular tras una goniotomia / Total
0jos con glaucoma en <14 afios intervenidos mediante goniotomia.
(Tonometria en limites normales: por debajo de 20mm Hg)
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= % ojos con glaucoma con control de la presion intraocular tras varias goniotomias: Ojos
con glaucoma en <14 afios con control de la presion intraocular tras varias goniotomias /
Total ojos con glaucoma en <14 afos intervenidos mediante goniotomia.

(Tonometria en limites normales: por debajo de 20mm Hg)

= % ojos con glaucoma con control de la presion intraocular tras trabeculectomia: Ojos con
glaucoma en <14 afios con control de la presion intraocular tras trabeculectomia / Total
0jos con glaucoma en <14 afios intervenidos mediante trabeculectomia.

(Tonometria en limites normales: por debajo de 20mm Hg)

= % ojos con glaucoma con control de la presion intraocular tras intervenciébn con
implantes de drenaje: Ojos con glaucoma en <14 afios con control de la presion intraocular
tras intervencion con implantes de drenaje / Total ojos con glaucoma en <14 afios
intervenidos con implantes de drenaje.

= % ojos con glaucoma con endoftalmitis tras cirugia: Ojos con glaucoma en <14 afios con
endoftalmitis tras cirugia / Total ojos con glaucoma en <14 afios intervenidos.

= % ojos con glaucoma con pérdida de vision total tras cirugia: Ojos con glaucoma en <14
afios con pérdida de vision total tras cirugia / Total ojos con glaucoma en <14 afios
intervenidos.

@ Experiencia avalada mediante certificado del gerente del hospital.

b Los estandares de resultados clinicos, consensuados por el grupo de expertos, se valorardn, en principio por el Comité de Designacion, en
tanto son validados segun se vaya obteniendo mas informacion de los CSUR. Una vez validados por el Comité de Designacion se acreditara su
cumplimiento, como el resto de criterios, por la S.G. de Calidad e Innovacion.
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