Criterios, acordados por el Consejo Interterritofjaque deben cumplir los CSUR para ser designadoso de referencia del Sistema
Nacional de Salud, actualizados segun los criterfe@mologados por el Consejo Interterritorial

3. GLAUCOMA CONGENITO Y GLAUCOMA EN LA INFANCIA 12345678

La clasificacionmas utilizada de los glaucomas congénitos es ghdéfer-Weiss, que los clasifica desde el punteista etioldgico en:
a) Glaucomas congénitos primarios por anomaliagledesarrollo de las estructuras del angulo: aparadinicamente aislados,
constituyendo una entidad en si misma, sin unire&ras sindromes ni otras alteraciones oculardgo $a alteracion trabecular que
origina la hipertension ocular.
b) Glaucoma asociado a otras anomalias ocularesistémicas: determinados sindromes con afectacidiiorganica como la aniridia,
la anomalia de Axenfeld-Rieger, la anomalia derBett sindrome de Lowe, Sturge-Weber, las neunfiatosis, etc.
¢) Glaucomas secundarios a otras afecciones osulameo traumatismos, infecciones, tumores, etompafa a otras malformaciones o
alteraciones oculares, entre las que destacan:
- Glaucomas que complican la evolucion de anomaiiaso-retinianas, displasia vitreo-retinianaraot primario hiperplasico,
retinopatia del prematuro.
- Glaucomas como estadio final de determinadaslqua&s oculares como el desprendimiento de retedacga evolucion,
determinados traumatismos oculares, enfermedaddst Gumores oculares, etc.
- Glaucomas secundarios a uveitis sobre todo antéior y en la intermedia.
- Glaucomas secundarios a cirugia de la catarata.
- Glaucomas por malposicion cristaliniana en larnefa (sindrome de Marfan, Weill- Marchesani, hostowria).

El glaucoma congénito primaries un cuadro caracterizado por la elevacion gedsion intraocular y por la existencia de anorsadia el
desarrollo embrionario de las estructuras del @ngidocorneal, no asociado a otras anomalias mesila sistémicas. Esta elevacion de la
presion intraocular en los primeros meses/afosidie produce una distension de la esclera que essmégida a esa edad y se traduce en
cambios graves e irreversibles en las estructumalsu@s (nervio 6ptico y globo ocular).

El diagnésticd'”’ se sospecha por la clinica y se confirma mediaméeserie de pruebas que precisan de sedaciériegoesia: medida de los
diametros corneales; determinacion de la presitbadaular (P10); exploracion del segmento anterigonioscopia (mediante lentes especificas
de Goldman, Koeppe, Ritch y la de Worst, la masleaga pues da una visualizacion del angulo talnyocea a ser visto en el momento de la



cirugia); oftalmoscopia para el estudio de la @apikevaluacién de la afectacion del nervio Optlam.determinacion de la longitud axial del
globo es importante para el diagnostico y paraglisniento de la evolucion del paciente con ungsoqlaucomatoso. Estos pacientes van a
precisar en los primeros afos de vida (hasta éssdrcuatro afios) multiples exploraciones bajoc@danestésica, tanto para el diagnostico
como para el seguimiento de su evolucién.

El tratamientd'%*1819%%ag quirdrgico, estando relegado el tratamientoicoéd la preparacion para la cirugia o a los caso#s que se
produce un fracaso completo de las técnicas qu@asgpara intentar controlar el avance del dadoggimatoso.

Las técnicas quirdrgicaempleadas dependen del grado de avance del daficogiatoso. Asi, si las estructuras angulares eiines, se
prefiere la goniotomia, con buenos resultadosl &gulo no es visible en el momento de la ciruggajtiliza la trabeculotomia.

El fallo de estas técnicas obliga a la utilizadi@otras, similares a las del adulto, pero con megyesgos a largo plazo en los nifios, como son
la trabeculectomia simple, la trabeculectomia de antimitoticos (cuyo uso en nifios es conttma@r la implantacion de valvulas de
drenaje y la ciclodestruccién de cuerpo ciliar er. El diagndstico y derivacion precoz a unreedé referencia permitiria la realizacion de
las técnicas quirargicas que tienen mejores refagtégoniotomia frente a trabeculectomia).

A. Justificacién de la propuesta

—_—

» Datos epidemiolégico (incidencia Y| Laincidenciade glaucoma congénito primario, si tan sélo carsichos los del grupo a), varia

prevalencia). de 1/10.000 a 1/15.000 recién nacidos, segun lakagones estudiadas. Si consideramog los
grupos a), b) y ¢), la cifra se eleva hasta 1/@r@gién nacidos.
La incidencia anual aproximada, sélo del grupocediasde 30-45 casos en toda Espafia sobre
una cifra de 454.591 nacimientos (datos del INR@®1). Si consideramos todos los grupos la

incidencia se eleva a unos 250 casos al afo.
La incidencia esperada por comunidad autonoma kessa@uiente (se utilizan los datos |de
nacimientos del INE de 2.004):

Comunidad Autonoma | N° nacimientgs  N° casos grupd\® casos grupo A, By C
Andalucia 89.516 7 44

Aragon 11.484 1 6

Asturias 7.324 <1 3

Baleares 10.717 1 6




Canarias 19.073 2 10
Cantabria 4,961 <1 2
Castilla La Mancha 17.900 2 9
Castillay Ledn 18.923 1 9
Catalufia 77.176 6 38
Comunidad Valenciana] 48.990 4 25
Extremadura 9.897 1 5
Galicia 20.692 2 10
La Rioja 2.919 <1 1
Madrid 69.727 6 35
Murcia 16.709 2 8
Navarra 6.342 <1 3
Pais Vasco 19.756 2 10
Ceuta 1.282 <1 <1
Melilla 1.189 <1 <1

La prevalenciadel glaucoma congénito fue de 2,85/100.000 reogcidos en un estud
espafol que analiz6 mas de un millén de nacimigpdéoa valorar malformaciones ocula
congénitas?13141°

El glaucoma es bilateral en el 75-80% de los cgsafecta mas al sexo masculino (63
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7,8,9,10

B. Criterios que deben cumplir los Centros, ServiciodJnidades para ser designados como de referencieapa atencion del glaucoma

congénito y en la infancia

» Experiencia del CSUR

- Actividad:

* NUmero de procedimientos que del

perLl0 intervenciones quirdrgicasle glaucoma congénito realizadas<éd afios en la Unidad




realizarse al afio para garantizar Umea el afio, de media en los 3 dltimos afos.

adecuada atencion del glaucoma 10 intervenciones quirdrgicas* en otros tipos pl@jos de glaucomas secundarios
congénito y en la infancia y pardtraumaticos, afaquicos, etc.) realizadas e aios en la Unidad en el afio, de media en Jos 3

mantener un nivel de conocimiento y
pericia en el tratamiento médico
quirargico, asi como en el mane

postoperatorio y seguimiento de est@socedimiento e intervenciones en las que se @alarios procedimientos

pacientes:

- Otros datos: investigacion en esta mater
actividad docente  postgrado, formac
continuada, publicaciones, sesiof
multidisciplinares, etc.:

da@timos arfios.

y
O Incluye: intervenciones con goniotomia, intervene®con trabeculectomia, intervenciones con ptro

a, Docencia postgrado acreditada: el centro cuenta unidades docentes o dispositiyos
agocentes acreditados para oftalmologia y pediatria.
red.a Unidad participa en proyectos de investiga@ireste campo.
= El centro dispone de un Instituto de Investiga@oreditado por el Instituto Carlos |l
con el que colabora la Unidad.
- La Unidad participa en publicaciones en este camp
- La Unidad realiza sesiones clinicas multidisoigtes, al menos mensuales, que inclyyan
todas las Unidades implicadas en la atencién dpdogntes con glaucoma congénito y en la
infancia para la toma conjunta de decisiones ydinacion y planificacion de tratamientos.
» EI CSUR debe garantizar la presentacion de tamopdcientes de la unidad en sesion
clinica multidisciplinar.
» La Unidad recoge en las Historias Clinicas deplasientes la fecha, conclusiones y
actuaciones derivadas del estudio de cada casacoclien la sesion clinica
multidisciplinar.
- La Unidad tiene un Programa de formacién contlauan glaucoma congénito y en|la
infancia para los profesionales de la Unidad estarado y autorizado por la direccion del
centro.
- La Unidad tiene un Programa de formacion en glawec congénito y en la infancig,
autorizado por la direccion del centro, dirigidprafesionales sanitarios del propio hospital,
de otros hospitales y de atencion primaria.

- La Unidad tiene un Programa de formacién en gleneccongénito y en la infancia dirigidg a




de enfermeria (charlas, talleres, jornadas degtalo).,

pacientes y familias, autorizado por la direcci@h @entro, impartido por personal médico y

» Recursos especificos del CSU

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

Formacién basica de los miembrosiel

- El CSUR debe garantizar la continuidad de la@bfencuando el paciente infantil pasa a
adulto mediante un acuerdo de colaboracion firmaoloel Gerente/s de/los centro/s y
coordinadores de las unidades pediatricas y decesdul
(Aquellos CSUR que atiendan a poblacion en edadapesdi, para la derivacién de pacientes de
unidad, deberan estar coordinados con recursosiaigs de atencién de aduljos

= El acuerdo de colaboracion incluye un protocolgpazado por el Gerente/s de/l

continuidad de la atencién cuando el paciente tiiffpasa a ser adulto, ocurra esto
el mismo o en diferente hospital.
- El CSUR tendra caracter multidisciplinar y estir@ado por una Unidad basica y diver

de forma coordinada.

a_a Unidad basica estara formada, como minimo, jpgigaiente personal:
y-éoin coordinador asistencial, que garantizara @dioacion de la atencion de los paciente
familias por parte del equipo clinico de la Unideica y el resto de Unidades que colabg
en la atencion de estos pacientes. El coordinadéruo de los miembros de la Unidad.
- Atencion continuada de oftalmologia las 24 hdoas365 dias del afio, dada la necesida
control postoperatorio y la posibilidad de compiicaes en las primeras horas.
= El centro cuenta con un protocolo, consensuadolgpddnidad y el Servicio d
Urgencias y autorizado por la Direccion del centfe,la actuacion coordinada
ambos cuando acude a Urgencias un paciente in€amtidjlaucoma.
- Resto de personal de la Unidad:
= Al menos, 2 oftalmologos.
» Personal de enfermeria y de quiréfano.

ser
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centro/s y los coordinadores de las unidades pediaty de adultos que garantizg la

en
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Unidades que colaboraran en la atencién, diagmdgticatamiento de los pacientes y actuaran
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- Oftalm6logos con experiencia minima de 5 afiosimrgia del glaucoma congénito y en




equipo™

- Equipamiento necesario para la adecuad
atencion del glaucoma congénito y en
infancia:

» Recursos de otras unidades 0 servicig
ademas de los del propio CSURque son
necesarios para la adecuada atencién
glaucoma congénito y en la infanéia

manejo del paciente pediatrico.

-Personal de enfermeria y de quiréfano con expageeminima de 5 afios en el manejo
pacientes pediatricos y patologia ocular y en néitedddn visual (Deben tener conocimien
de las caracteristicas visuales del ojo ambliopeg poder determinar la agudeza visual,
las pautas basicas de oclusién, para evitar uniagigbpor deprivacion en el ojo sano).

a Equipamiento especifico:
la » Lampara de hendidura portétil.
= Lentes de gonioscopia para exploracion y cirugia.
= Goniotomos.
= Al menos una de las siguientes técnicas de evalugcvaloracion de la progresid
del dafio glaucomatoso: fotografia digital, OCT, GDMRT.
- Equipamiento basico de un servicio de oftalmaogi
= Microscopio quirdrgico de luz coaxial.
= TonOmetros.
= Biometro portatil para la determinacion de la litundy axial del globo.
= oftalmoscopio binocular.
= campimetros computarizados y manuales.
- Accesibilidad directa de los pacientes y de lestms que habitualmente atienden a
pacientes a los recursos de la Unidad medianteehginica, email o similar.

€1 hospital donde esta ubicada la Unidad debe depde los siguientes Servicios/Unidad
que tendran experiencia en la atencion de paciarfsetiles:
d8kervicio/Unidad de oftalmologia.

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos pediatrico

- Servicio/Unidad de pediatria.

» Seguridad del paciente

La seguridad del paciente es uno de los compong

- La Unidad tiene establecido un procedimientod#miificacién inequivoca de las persol
rdtEndidas en la misma, que se realiza por los gaofales de la unidad de forma previa al

fundamentales de la gestion de la calidad. Mas

aleé medicamentos de alto riesgo, realizacion de epiodentos invasivos y prueb
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de la obligacién de todo profesional de no ha
dafio con sus actuaciones, la Unidad debe pone
marcha iniciativas y estrategias para identificar
minimizar los riesgos para los pacientes que
inherentes a la atencién que realiza

celiagnosticas.
r-ena Unidad cuenta con dispositivos con preparaldolase alcohdlica en el punto de aten

de prevenir y controlar las infecciones asociadasagistencia sanitaria.

relacionados con la seguridad del paciente de spitab El hospital realiza analisis de |
incidentes, especialmente aquellos con alto ridegaroducir dafio.

central (BCV) (aplicable en caso de disponer ddaohde cuidados intensivos o criticos).
- La Unidad tiene implantado un programa de preddenale neumonia asociada a

criticos).
- La Unidad tiene implantado el programa de pren@nde infeccidon urinaria por catét
(ITU-SV).

- La Unidad tiene implantada una lista de verifiGacde practicas quirdrgicas segu
(aplicable en caso de unidades con actividad aqyiad).

- La Unidad tiene implantado un procedimiento geantizar el uso seguro de medicame
de alto riesgo.

- La Unidad tiene implantado un protocolo de prew@mde Ulceras de decubito (aplicable
caso de que la unidad atienda pacientes de riesgo)

- La Unidad conoce, tiene acceso y participa esigtema de notificacion de incident

- La Unidad tiene implantado un programa de preidende bacteriemia por catéter ven

ventilacion mecanica (NAV) (aplicable en caso dgdner de unidad de cuidados intensivg

cion

Y personal formado y entrenado en su correctazatildn, con objeto de prevenir y controlar
SRA5 infecciones asociadas a la asistencia sanifri@entro realiza observacion de la higi
de manos con preparados de base alcoholica, sifguiarmetodologia de la OMS, con obje
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» Existencia de un sistema de informacio
adecuado:

(Tipo de datos que debe contener el sistema
informacién para permitir el conocimiento de
actividad y la evaluacion de la calidad de |
servicios prestadgs

- El hospital, incluida la Unidad de referencia, débeodificar con la CIE.10.ES e iniciar
recogida de datos del registro de altas de acuwelde@stablecido en el Real Decreto 69/2(
v = 6 de febrero, por el que se regula el regiseoAdtividad de Atencion Sanitar
l&specializada (RAE-CMBD).

0s = Cumplimentacion del RAE-CMBD de alta hospitalaamasu totalidad.

- La Unidad dispone de urgistro de pacientes con glaucoma congénito y annfancia,

gue al menos debe contar con:

la
15,
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= Codigo de Identificacion Personal.

= N° historia clinica.

» Fecha nacimiento.

» Edad en la que se recibe al paciente en el centro.

= Edad al diagnastico.

= Sexo.

= Pais de nacimiento.

= Cbdigo postal y municipio del domicilio habituadlghaciente.

= Régimen de financiacion.

» Fecha y hora de inicio de la atencion.

» Fecha y hora de la orden de ingreso.

= Tipo de contacto (Hospitalizacion, Hospitalizacewnlomicilio, Hospital de dia médic
Cirugia ambulatoria, Procedimiento ambulatorio sjgeeial complejidad, Urgencias).

= Tipo de visita (Contacto inicial, Contacto suce$iv

» Procedencia (atencion primaria; servicios del fproyospital; otros servicios; servicios

de

otro hospital/centro sanitario; iniciativa del patie; emergencias médicas ajenas d los

servicios; centro sociosanitario; orden judicial).

= Circunstancias de la atencién (No programado,@nogdo).

= Servicio responsable de la atencion.

» Fecha y hora de finalizacién de la atencion.

= Tipo de alta (Domicilio, Traslado a otro hospitAlfa voluntaria, Exitus, Traslado
centro sociosanitario).

= Dispositivo de continuidad asistencial (No precibayreso en hospitalizacion en

propio hospital, Hospitalizacion a domicilio, Haspi 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.

a
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- Situacion clinica en el momento del diagnostiEondamentalmente estado |de
transparencia corneal.
= Marcador POAL1 del diagnadstico principal.
= Diagndsticos secundarios (CIE 10 ES).
= Marcador POA2 de los diagnésticos secundarios.
» Procedimientos realizados en el centro (CIE 10 ES)
- Técnicas quirdrgicas realizadas: goniotomiagtatbtomia, trabeculectomia y otras.
- Otros procedimientos terapéuticos.
- Resultados de la técnica:
* Control de la presion intraocular comprobadotpaometria.
* Control del crecimiento del globo ocular comprb@or biometria.
- N° y tipo de reintervenciones: En la goniotomi@gen ser necesarias mas de una, en
la trabeculotomia y la trabeculectomia una y lfariase pasara a ciclodestruccion ¢on
laser y/o vélvula de drenaje.
- Otros procedimientos.
» Procedimientos realizados en otros centros (CIES)D
= Complicaciones (CIE 10 ES):
- Hemorragia en camara anterior.
- Leucoma corneal.
- Catarata.
= Seguimiento del paciente.
- Situacion final tras tratamiento de rehabilitaciisual: agudeza visual al final del
tratamiento de recuperacion de ambliopia.
- Revisiones.

[72)

La unidad debe disponer de los datos precisos geleeda remitir a la Secretaria del Comité
de Designacion de CSUR del Sistema Nacional de 8gara el seguimiento anual de la
unidad de referencia.

» Indicadores de procedimiento y resultados| - La Unidad, ademas de los datos correspondientes eriterios de designacion referidos a




clinicos del CSUF":

actividad, mide los siguientesitos:
= Intervenciones quirdrgicas de glaucoma congémiteld afios, realizadas en el afio en la
Unidad, desglosadas por tipos de procedimiéntos
= Intervenciones quirargicas realizadas en otrasstgpmplejos de glaucomas secundarios
en<14 afnos desglosadas por tipos de procedimientos
= Ojos con glaucoma, efil4 afos, intervenidos en el afio en la Unidad.
Este dato se proporcionara total y desglosadostipms de procedimientds
= Pacientes nuevosl4 afios con glaucoma atendidos para diagnésticatantiento de
glaucoma, en el afio en la Unidad.

* Tipos de procedimientos: intervenciones con gomdao intervenciones con trabeculectonia,
intervenciones con otro procedimiento e intervemegoen las que se realizan varios procedimientos.

- La Unidad mide los siguientes indicadores:
= % ojos con glaucoma con control de la presiénagdular tras cirugia: Ojos con
glaucoma erx14 afios con control de la presion intraocular tiasgia / Total ojos cot
glaucoma er14 afos intervenidos.

(Tonometria en limites normales: por debajo de 20+gn
= % o0jos con glaucoma con control de la presionaotular tras una cirugia
antiglaucomatosa: Ojos con glaucoma<dd afios con control de la presion intraocular
tras una cirugia antiglaucomatosa / Total ojosgtancoma er14 afios intervenidos.
(Tonometria en limites normales: por debajo de 20+hgn

= % o0jos con glaucoma con control de la presidbnaotular tras varias cirugias
antiglaucomatosas: Ojos con glaucoma<éA afios con control de la presion intraocular
tras varias cirugias antiglaucomatosas / Total ojpsglaucoma efl4 afos intervenidos
(Tonometria en limites normales: por debajo de 20+gn

= % 0jos con glaucoma con control de la presioragdular tras goniotomia: Ojos copn
glaucoma erx14 afios con control de la presion intraocular g@asiotomia / Total 0jos
con glaucoma eq14 afos intervenidos mediante goniotomia.

(Tonometria en limites normales: por debajo de 20+hgn
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* % 0jos con glaucoma con control de la presioraotular tras una goniotomia: Ojos @
glaucoma erx14 afios con control de la presién intraocular tnag goniotomia / Tots
0jos con glaucoma efil4 afios intervenidos mediante goniotomia.

(Tonometria en limites normales: por debajo de 20+hgn

= % 0jos con glaucoma con control de la presioragdular tras varias goniotomias: O
con glaucoma erl14 afios con control de la presion intraocular Wa$as goniotomias
Total ojos con glaucoma efi4 afios intervenidos mediante goniotomia.

(Tonometria en limites normales: por debajo de 20+hgn

= % 0jos con glaucoma con control de la presioragdular tras trabeculectomia: Ojos ¢
glaucoma erx14 afios con control de la presidn intraocular tralseculectomia / Tota
0jos con glaucoma efil 4 afios intervenidos mediante trabeculectomia.
(Tonometria en limites normales: por debajo de 20+hgn

* % 0jos con glaucoma con endoftalmitis tras ciru@i@s con glaucoma etil4 afios cor
endoftalmitis tras cirugia / Total ojos con glaueoem<14 afios intervenidos.

* % o0jos con glaucoma con pérdida de vision tote tirugia: Ojos con glaucoma €
afios con pérdida de vision total tras cirugia /alf@fjos con glaucoma enl4 afios
intervenidos.
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