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RESUMEN

INTRODUCCION: El glaucoma juvenil es una entidad rara que se comporta de manera similar
al glaucoma del adulto, en cuanto a sintomatologia y evolucion.

METODOS: Realizamos un estudio retrospectivo comparativo de casos controles con el objetivo
de describir las caracteristicas gonioscoépicas del angulo camerular.

RESULTADOS: En el glaucoma juvenil es frecuente el antecedente en familiares de primera
linea. En el examen gonioscopico es mas frecuente el angulo abierto y la ausencia de
alteraciones embrionarias evidentes en pacientes con glaucoma juvenil y en pacientes sanos.
CONCLUSIONES: El glaucoma juvenil es una enfermedad multifactorial que se desarrolla en
pacientes jovenes que presentan o no alteraciones embrionarias del angulo camerular.
RECOMENDACIONES: Realizar pesquisa de glaucoma juvenil en pacientes con factores de
riesgo de glaucoma aunque el estudio gonioscopico resulte aparentemente normal; ademas,
especificar en el examen gonioscépico del paciente la extensién y localizacion de las
alteraciones embrionarias.
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ABSTRACT

INTRODUCTION: Juvenile glaucoma is a rare disease that behaves in the same way as the
adult glaucoma

METHODS: A retrospective comparative case- control study was performed. with the objective
of describing the gonioscopic characteristics of the camerular angle in juvenile glaucoma.
RESULTS: A family history of glaucoma is common in the juvenile glaucoma. The open-angle
glaucoma and the lack of evident embrionary alterations are the most frequent findings in the
gonioscopic test in Juvenile Glaucoma and in healthy patients.

CONCLUSIONS: Juvenile Glaucoma is a multifactorial disease, which develops in young
patients presenting with embrionary alterations of the camerular angle or not.
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RECOMMENDATIONS: A screening should be carried out to look for juvenile glaucoma in
patients with risk factors although the gonioscopic study seems to be normal, and also the
gonioscopic exam of a patient should specify the extension and location of the embrionary
alterations.

Key words: Juvenile glaucoma, camerular angle, gonioscopy.

INTRODUCCION

Recientemente el glaucoma se ha considerado como una neuropatia 6ptica caracterizada por
elevacion de la presion intraocular, aumento de la excavacion papilar y degeneraciéon de la
cabeza del nervio 6ptico (NO), con dafo de sus fibras nerviosas, que produce defectos en el

campo visual.1+?

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) informé que el glaucoma es la principal causa de
ceguera irreversible en el mundo y estimé que 37 millones de personas padecen la enfermedad

en el mundo.1#

El glaucoma juvenil es una forma poco comun de glaucoma,® en EE.UU. se estima una
incidencia de 1 por 50 000 personas cuando se compara en frecuencia con otros tipos de
glaucomas de la infancia.®

En 1932, Bell describié un gran niumero de pacientes con glaucoma. Ella encontré que estos
pacientes con glaucoma temprano hereditario tendian a desarrollar la enfermedad antes de los
30 afios de edad. Esta es probablemente la primera descripciéon del glaucoma juvenil.

El glaucoma juvenil se caracteriza por su inicio antes de los 30 afios de edad (en ocasiones
sucede a méas temprana edad), una cérnea normal, presiéon intraocular (P10) elevada (30-50
mm Hg) con grandes variaciones diurnas y pobre respuesta a la terapia médica, por lo cual se
requiere un tratamiento quirdrgico precoz.37-10

Este glaucoma ha sido denominado glaucoma hereditario juvenil, pues se transmite herencia
autosdmica dominante con penetrancia reducida, afecta a ambos sexos por igual y
generalmente esta presente en todas las generaciones sin saltar ninguna.11-14

Sheffield y otros,312? en 1993, revisando los miembros de una familia con glaucoma juvenil y
herencia autosémica dominante el caso lo publicé previamente Johnson,'! observé en estos
pacientes un gen a anémalo en el cromosoma 1q en la regién 21-31, esta regiéon se denominé
GLC1A. En poco tiempo se han realizado varios estudios en familias de todo el mundo que han
confirmado estos hechos.3:5:6:11-14

Se plantea que el aumento de la PIO es causado por disminucion del flujo de salida del HA a
través de la malla trabecular al canal de Schlemm. En el examen clinico, el tejido de filtracion
aparece normal en personas con glaucoma juvenil. Mediante el examen anatomopatoldgico se
ha encontrado engrosamiento de tejido y depésitos anémalos de tejido entre la camara anterior
y el canal de Schlemm.®12 Cualquier alteracién en el desarrollo angular puede causar mayor
resistencia al flujo de salida del humor acuoso y originar la apariciéon de un grupo de glaucomas
con variadas manifestaciones clinicas, dentro de los que se encuentra el glaucoma juvenil.

En 1968, Jerndal realizé una publicacién acerca de una familia cuyos miembros presentaban
glaucoma en 5 generaciones, con una herencia autosémica dominante y en los cuales la

file://C:\SciELO\serial\oft\v21n1\vol21 1 08\oft04108.htm 18/07/2008



Alteraciones gonioscopicas del angulo camerular en el glaucoma juvenil Pagina 3 de 8

elevacion de la presién intraocular (P10) parecia producida por anomalias estructurales del
angulo de la cAmara anterior, debido a un mal desarrollo fetal, y le denominé a estas
malformaciones, goniodisgenesias.'! Posteriormente, Jerndal publicé que hasta en el 80 % de
los pacientes con glaucoma primario de angulo abierto, las goniodisgenesias pueden ser la
causa mas importante de la elevacion de la presién intraocular. Frecuentemente los pacientes
con glaucoma juvenil presentan goniodisgenesias e incluso otros signos de disgenesia del
segmento anterior.

En general se pueden considerar dos grandes grupos:

1. El glaucoma juvenil con alteraciones en el desarrollo del &ngulo iridocorneal o
goniodisgenesias, también denominados sindromes de clivaje.

2. Glaucomas en los que el estudio gonioscdpico es totalmente normal, y la causa
estos no se conoce se pudrian considerar glaucomas primarios de angulo abierto de

aparicion precoz.1?

Pero esta subdivision posee la desventaja de hacer en muchos casos muy dificil la distincién
entre los hallazgos gonioscépicos normales y andmalos, pues estas anomalias del a&ngulo varian
en los diferentes estudios y algunas de ellas parecen estar en relaciéon con la gonioscopia.
Ademas, la existencia de ojos con goniodisgenesias que no llegan a desarrollar glaucoma pudria
indicar que estas anomalias no son la causa principal de la hipertensién ocular.1?

Al realizar el examen del angulo en pacientes con glaucoma juvenil, podemos encontrar desde
alteraciones gonioscoépicas tan evidentes como a aplasia del ligamento pectineo (descrito por
Sampaolesi'®) hasta un angulo aparentemente normal.

Los hallazgos gonioscopicos mas frecuentemente hallados en el glaucoma juvenil son: tejido
embrionario, membrana pretrabecular gris, marrén o amarillenta, vasos sanguineos anormales,
exposicion anormal del circulo mayor del iris, procesos iridianos prominentes, insercién anterior
del iris, prominencia de la linea de Schwalbe.

Lo anteriormente expuesto induce los propdsitos de este estudio: describir las caracteristicas
gonioscoépicas del angulo camerular en pacientes con diagnéstico de glaucoma juvenil que
asisten a la consulta del Servicio de Glaucoma del Instituto Cubano de Oftalmologia "Ramoén
Pando Ferrer" en el periodo comprendido entre enero de 2001 y enero de 2002; conocer el
grado de apertura del angulo camerular; identificar las alteraciones embrionarias del angulo
camerular presentes en el grupo de casos y en el grupo control; comparar las alteraciones
embrionarias del angulo camerular encontradas en ambos grupos.

METODOS

Se realizé un estudio retrospectivo comparativo de casos controles para valorar las variaciones
anatoémicas del angulo camerular en el periodo de estudio a 90 pacientes (180 ojos) con
diagnostico de glaucoma juvenil y 79 pacientes sanos que acudieron a consulta en el Instituto
Cubano de Oftalmologia "Ramén Pando Ferrer". A todos los casos se les realizé una exploraciéon
oftalmoldgica completa, que incluyé agudeza visual, refraccion, gonioscopia, tonometria,
biomicroscopia, fundoscopia y campo visual. Las variables analizadas incluyeron la edad de
diagnéstico, sexo, antecedentes familiares de primera linea, grado de parentesco,
caracteristicas del angulo camerular, informacién que fue recolectada a partir de las historias
clinicas. Se confeccion6 una base de datos en SPSS version 10 con una matriz de datos de 169
pacientes con las variables escogidas. Los resultados obtenidos se resumieron en forma de
tablas y graficos expresadas en frecuencias relativas y absolutas.
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Para el andlisis de la edad se realiz6 el calculo de medias y desviaciéon estandar (SD). Se
utilizaron las pruebas estadisticas chi cuadrado y test de probabilidades exactas de Fischer para
el andlisis de variables con escalas cualitativas. En todos los casos se utilizé un nivel de
significacion de 95 %.
Criterios de inclusion
Grupo estudio:

- Voluntariedad

- Pacientes con diagnostico de Glaucoma Juvenil

- Pacientes con edades entre 3-35 afios de edad sin otra patologia oftalmica
conocida.

Grupo control:
- Voluntariedad
- No antecedentes familiares de glaucoma.

- Edad entre 3-35 afios sin patologia oftalmica conocida.

RESULTADOS

Se realizé un estudio de grupo control para conocer las caracteristicas gonioscépicas del angulo
camerular en 90 pacientes con diagnodstico de glaucoma juvenil y 79 individuos sanos.

Encontramos que la edad de diagndstico de glaucoma juvenil oscilaba entre 13 y 32 afios con
una edad promedio de 24,3 afios + 1,37. La edad promedio del grupo control fue de 25,8 afos
+ 1,08.

En el grupo de casos predomind el sexo masculino con un 55,6 %; mientras que e n el grupo
control el 59,5 % de los pacientes correspondian al sexo femenino (tabla).

Entre los pacientes del grupo de casos, 50 % refirié antecedentes familiares de glaucoma.

Los abuelos con un 24,4 % vy los tios con 20,0 % fueron los familiares de primera linea, mas
frecuentemente mencionados entre los antecedentes familiares de glaucoma (fig. 1).

En el grupo control mediante el examen gonioscépico se obtuvo que el 88,6 % de los casos
presentaba angulo abierto y el 11,4 % angulo estrecho.

Ademas en el grupo casos 80 % de los ojos presentaba un angulo abierto, seguido por el
angulo estrecho (11,1 %) y por ultimo, angulo cerrado (8,9 %), lo cual se considerd
estadisticamente significativo (fig. 2).

Sin alteraciones evidentes del angulo camerular encontramos el 84,4 % de los pacientes del
grupo de casos y el 90,5 % de los pacientes del grupo control (fig. 3)

En 28 ojos (15,6 %) de los pacientes del grupo de estudio se demostro la presencia de
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alteraciones embrionarias, y fue mas frecuente la presencia de procesos iridianos con 31,1 %.
En el grupo control, presentaron alteraciones evidentes el 9,5 % de los ojos (15 0jos), y 6,3 %.
Predominé la presencia de procesos iridianos (fig. 4).

Al clasificar el tipo de glaucoma segun formas clinicas encontradas, se observa (fig. 5) que el
glaucoma primario de angulo abierto fue la forma clinica mas frecuente en el grupo estudio (60
%), seguido del glaucoma asociado a anomalias del desarrollo angular (15,6 %).

DISCUSION

En nuestro estudio consideramos el glaucoma juvenil como una forma rara de glaucoma que
aparece entre los 3 y 35 afios de edad y que se podria encontrar con anormalidades detectables
en el angulo camerular o sin ellas.

En el grupo control la edad promedio hallada fue de 25,8 afios = 1,08 (rango de 15 a 35 afios).
Este dato no es relevante, ya que se trata precisamente de pacientes cuyas edades deben
oscilar entre los 3 y 35 afios de edad, por constituir un criterio de inclusiéon. La edad promedio
al momento del diagnéstico en el grupo estudio oscilaba entre 13 y 32 afios, con una edad
promedio de 24,3 afios = 1,37. Consideramos que las edades tardias de diagndstico
encontradas en nuestro grupo de estudio (cercanas a los 35 afios) se deben a que al igual que
en el glaucoma primario de angulo abierto del adulto, este tipo de glaucoma es asintomatico
hasta etapas avanzadas de la enfermedad.

En la mayoria de los pacientes el diagnéstico de glaucoma juvenil constituyé un hallazgo y en
otros el motivo de consulta fue el antecedente de familiares con diagndstico de glaucoma.

La literatura revisada plantea que pacientes sospechosos de glaucoma juvenil generalmente
presentan el primer episodio de elevacion de la PIO entre 5 y 10 afios de edad. El diagndstico

del glaucoma generalmente se produce en la adolescencia o en la adultez temprana.®

En estudios similares, la edad promedio de diagnéstico varia y es mas frecuente encontrar
edades promedios que oscilan entre 19 y 22 afios de edad, aunque algunos estudios sefialan
como promedio de edades diagnésticas 11,5 afios.® Segun plantea Alfonso Arias y otros,*? la
variabilidad en la edad de diagnéstico podria deberse a que a diferencia de los glaucomas
congénitos, estos glaucomas presentan escasa sintomatologia, por lo cual es
extraordinariamente dificil su diagndstico precoz, -aparecen en ocasiones como un hallazgo
casual en una exploracion oftalmolégica de rutina. En un estudio realizado por este autor, sobre
123 pacientes que presentaron glaucoma juvenil en un total de 231 ojos, el 39,3 % de los
glaucomas se diagnosticaron al acudir a la consulta por disminucién de la agudeza visual, como
consecuencia del gran porcentaje de patologia ocular asociada: miopia, estrabismos, nistagmos,

ambliopia, que inducian la revisién oftalmica.?

Recientemente la cuestion de la heterogeneidad genética en cuanto a la edad de inicio, de
diagnodstico, sintomatologia clinica y caracteristicas del segmento anterior, ha sido investigada
con mas detalle y se ha demostrado que esta relacionada con diferencias fenotipicas. Ademas,
se sugiere que las diferencias fenotipicas pudieran ser causadas por diferentes mutaciones en el
mismo gen.3

La edad de inicio de la enfermedad no se conoce como resultado de un gran niamero de
pacientes con glaucoma avanzado en el momento de su primera presentacion.®

El sexo femenino predominé en el grupo control. En el estrato de pacientes con diagnéstico de
glaucoma juvenil el sexo masculino fue el mas frecuentemente afectado (55,6 %). Al comparar
estos grupos no se encontr6 significacién estadistica.
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Segun varios autores la relacion hombre: mujer es de 1,8:1 a diferencia del glaucoma primario
de angulo abierto en el adulto donde no existe propensién por ningun sexo.? Otros autores
consideran que el glaucoma juvenil probablemente ocurra con la misma frecuencia y severidad
en mujeres y en hombres, aunque se ha observado mayor frecuencia en hombres.®

El glaucoma juvenil se ha denominado glaucoma hereditario juvenil pues se transmite con un
patron de herencia autosémica dominante, afectando ambos sexos por igual.?

Entre los pacientes estudiados 50 % refirieron antecedentes familiares de glaucoma -los
abuelos y tios fueron los mas frecuentemente mencionados y en algunos casos se refiri6 mas de
un familiar positivo. En estudios publicados el porcentaje de pacientes con antecedentes
familiares con glaucoma varia de 45,7 % a 79,3 %, lo que coincide con nuestros resultados.

Abuelos y tios fueron los familiares mas frecuentemente citados. La literatura revisada plantea
que el glaucoma juvenil presenta una herencia autosémica dominante.®11-14 |o cual explicaria la
existencia de familiares con glaucoma,®® si se considera que cuando un progenitor esta afecto,

el 50 % de sus hijos padeceran glaucoma.l? Esto coincide con los resultados obtenidos en
nuestro estudio.

Los antecedentes familiares de glaucoma con ocurrencia en 2 generaciones o en un pariente
cercano ayudan al diagndstico precoz del glaucoma juvenil.

En el grupo control no se hallaron antecedentes familiares de glaucoma, pues esto constituyo6
uno de los criterios de inclusiéon para el estudio.

Al realizar el examen gonioscépico, en ambos grupos predominé el angulo abierto (el grupo
control con 88,6 % y el grupo de casos con 80,0 %) seguido del angulo estrecho (11,4 % en el
grupo control y en el grupo de casos 11,1 %). Estos resultados se confirman al realizar el
andlisis estadistico, medinate el cual encontramos diferencias significativas entre ambos grupos
de estudio.

Como ya se ha expuesto, la mayoria de los pacientes con diagnéstico de glaucoma juvenil,
tienen un angulo abierto.3:5:6:11.12

En estudios realizados por diferentes autores se ha encontrado que los pacientes que
presentaban un angulo abierto de la clasificacion de Sheie constituian mas del 80 % del total

estudiado.3:5-9:13-15

Al comparar las alteraciones embriolégicas encontradas en la gonioscopia, observamos que en
el grupo de estudio, éstas estaban presentes en el 15,6 % de los 0jos en comparacién con un
9,5 % en el grupo control, a pesar de que estadisticamente estos resultados no fueron
significativos. En ambos grupos, la presencia de procesos iridianos y la insercidon anterior del iris
fueron las alteraciones embrionarias mas frecuentes. Estas alteraciones del angulo coinciden
con las mencionadas por otras publicaciones como caracteristicas en el glaucoma juvenil.>13
Algunas de estas alteraciones embrionarias se pueden encontrar en pacientes sanos sin que
lleguen a desarrollar glaucoma, lo que parece indicar que estas anomalias no son la causa
principal de la hipertensién ocular.

En varios documentos se comenta que el drenaje del angulo y/o la malla trabecular tienen
apariencia normal.® Sin embargo, en el pedigree danés, se describieron varios signos de
goniodisgenesias; por ejemplo, insercion alta del iris, membrana gris sobre la malla trabecular,
exposicion anémala del circulo arterial mayor del iris, pero no evidencia de hipoplasia de iris.
Otros hallazgos gonioscoépicos incluyen: pigmentacién anormal, procesos iridianos o tejido
embrionario, persistencia de la malla uveal e iris hipoplasico.3-6-8.10.12

En cuanto a las formas clinicas de presentacion del glaucoma juvenil, en nuestro estudio el més
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frecuente fue el glaucoma primario de angulo abierto (60 %), seguido del glaucoma asociado a
anomalias del desarrollo angular (15,6 %) y el glaucoma de angulo estrecho (11,1 %). El 4,4 %
de los ojos estudiados se diagnosticaron como glaucoma asociado a otras entidades, que
incluyé: sindrome de Marfan, sindrome de Marchesani, Nevus de Ota.

Como ya se menciond, en la literatura existente se plantea que en el glaucoma juvenil se
observa con mayor frecuencia el angulo abierto, aunque en un grupo pequefio de individuos se
observa angulo estrecho y cerrado.

Conclusiones

En el Glaucoma Juvenil encontramos una frecuencia similar en ambos sexos.

En los pacientes con glaucoma juvenil es frecuente el antecedente de familiares de primera
linea con diagndstico de glaucoma.

Al realizar el examen gonioscopico es mas frecuente encontrar un angulo abierto sin
alteraciones embrionarias evidentes tanto en pacientes con glaucoma juvenil como en pacientes
sanos. Aunque en algunos casos en ambos grupos se observa la presencia de procesos ridianos,
inserciéon anterior del iris, presencia de tejido mesodérmico entre otros.

La presencia de alteraciones embrionarias del &ngulo camerular en pacientes con diagndstico de
glaucoma juvenil y pacientes sanos, no es estadisticamente significativa.

El glaucoma juvenil es una enfermedad multifactorial que se desarrolla en pacientes jévenes en
presencia o no de alteraciones embrionarias del angulo camerular.
Recomendaciones

1. Teniendo en cuenta que se trata de un glaucoma de inicio en edades precoces y
practicamente asintomatico recomendamos realizar pesquisa en pacientes con factores de
riesgo.

2. Sugerimos ademas, que en el examen gonioscoépico del paciente se especifique la extension y
localizaciéon de las alteraciones embrionarias.
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