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Centros, Servicios y Unidades de Referencia (CSUR)
del Sistema Nacional de Salud (SNS)

03 GLAUCOMA CONGENITO Y EN LA INFANCIA

El principal objetivo de la designacion de CSUR en el SNS es garantizar la equidad en
el acceso y una atencion de calidad, segura y eficiente a las personas con patologias que,
por sus caracteristicas, precisan de cuidados de elevado nivel de especializacion que
requieren para su atencion concentrar los casos a tratar en un ndmero reducido de
centros.

Los CSUR del SNS deben dar cobertura a todo el territorio nacional y deben garantizar
a todos los usuarios del Sistema que lo precisen su acceso a aquellos en igualdad de
condiciones, con independencia de su lugar de residencia.

Las caracteristicas de las enfermedades para cuya atencion se estan designando
CSUR, son requerir alta tecnologia, alta especializacién o tratarse de enfermedades
raras. Es preciso que cualquier procedimiento para cuya realizacion sea preciso designar
un CSUR debe estar previamente incluido en la Cartera de Servicios Comunes del SNS.

El Real Decreto 1302/2006, de 10 de noviembre, establece las bases del procedimiento
para la designacion y acreditacion de los centros, servicios y unidades de referencia
(CSUR) del Sistema Nacional de Salud.

El 6rgano encargado de articular el procedimiento de designacion de CSUR es el
Comité de Designacion de CSUR, constituido el 28 de noviembre de 2006,
dependiente del Consejo Interterritorial del SNS (CISNS) y formado por representantes
de todas las Comunidades Auténomas y del Ministerio de Sanidad, Politica Social e
Igualdad.

El abordaje del estudio de las diferentes areas de especializacion estd siendo gradual,
respondiendo a la priorizacion efectuada por dicho Comité, con Grupos de Expertos en
cada area designados por las Comunidades Auténomas, las Sociedades Cientificas y el
Ministerio, que realizan propuestas de las patologias o procedimientos para los que es
necesario designar CSUR y de los criterios que deben cumplir estos para ser designados
como de referencia del SNS.



Hasta el momento, el CISNS ha acordado 46 patologias o procedimientos para los que
es necesario designar CSUR en el SNS vy los criterios que deben cumplir éstos para ser
designados como de referencia en 13 areas de especializacion, en las que han trabajado
245 profesionales de las diferentes CCAA y de las correspondientes Sociedades
Cientificas. El proceso continuard hasta que se aborden todas las areas de
especializacion.

Cada vez que se han acordado propuestas de patologias o procedimientos por el Consejo
Interterritorial, se ha abierto un plazo de presentacion de solicitudes de centros por
parte de las Comunidades Auténomas al Comité de Designacién. EI Comité las evalla y
envia las admitidas a tramite a la Agencia de Calidad del Sistema Nacional de Salud
para el inicio del proceso de auditoria y acreditacion.

La designacion de CSUR se lleva a cabo mediante resolucion del Ministerio Sanidad,
Politica Social e lgualdad, previo acuerdo del CISNS a propuesta del Comité de
Designacion, para un periodo maximo de cinco afios. Antes de la finalizacion del
periodo de validez de la resolucion sera preciso renovar la designacion siempre que,
previa reevaluacion por la Agencia de Calidad del Sistema Nacional de Salud, se sigan
cumpliendo los criterios que motivaron la designacion.

Hasta el momento hay designados un total de 132 CSUR del SNS para la atencién o
realizacién de 35 patologias o procedimientos (68 CSUR, que empezaron a funcionar
como tales en 2009, 22 en 2010 y 42 en 2011).

Toda la informacion relativa al proyecto de CSUR del Sistema Nacional de Salud,
incluyendo las patologias o procedimientos para los que es necesario designar CSUR asi
como los CSUR designados, esta disponible en la Web del Ministerio de Sanidad,
Politica Social e lgualdad, actualizdndose cada vez que se produce algin nuevo
acuerdo del Consejo Interterritorial relativo a estos temas.

La financiacion de la asistencia sanitaria derivada entre Comunidades Autbnomas
a un CSUR del SNS, se realiza a través del Fondo de cohesion sanitaria y comprende el
80% de la asistencia prestada a pacientes trasladados de otras Comunidades Auténomas
diferentes a la comunidad en que esta ubicado el CSUR.

Por otra parte, se ha puesto en marcha el sistema de informacién para el seguimiento de
los CSUR por cada una de las 26 patologias o procedimientos para cuya atencion
empezaron a funcionar 90 CSUR en 2009 y 2010.

La primera recogida y analisis de datos se hizo en el primer trimestre de 2010, referida
al afo anterior, y la segunda en el primer trimestre de 2011.

Los sistemas de informacion correspondientes a las 26 patologias y procedimientos para
los que se designaron CSUR en el 2009 y 2010, se han definido desde el inicio con los



correspondientes Grupos de Expertos y posteriormente se han revisado con los
profesionales de los CSUR designados. La definiciobn de los indicadores de
procedimiento y resultados conlleva una enorme complejidad dada la diversidad de
patologias o procedimientos para cuya atencion hay que designar CSUR, cada una de
ellas con su correspondiente sistema de informacion.
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Patologias y procedimientos acordados hasta el momento por el Consejo Interterritorial

. Quemados criticos

. Reconstruccion del pabellon auricular

. Glaucoma congénito y glaucoma en la infancia

. Alteraciones congénitas del desarrollo ocular (alteraciones del globo ocular y los parpados)

. Tumores intraoculares en la infancia (Retinoblastoma)

. Tumores intraoculares del adulto (Melanomas uveales)

. Descompresion orbitaria en oftalmolopatia tiroidea

1
2
3
4
5. Tumores extraoculares en la infancia (Rabdomiosarcoma)
6
7
8
9

. Tumores orbitarios

10. Retinopatia del prematuro avanzada

11. Reconstruccion de la superficie ocular compleja. Queratoproétesis

12. Uveitis complejas (Patologia retirada)

13. Irradiacion total con electrones en micosis fungoide (Criterios revisados)

14. Tratamiento de tumores germinales con quimioterapia intensiva

15. Trasplante renal infantil

16. Trasplante hepatico infantil

17. Trasplante hepatico de vivo adulto

18. Trasplante pulmonar infantil y adulto

19. Trasplante cardiopulmonar de adultos

20. Trasplante cardiaco infantil

21. Trasplante de pancreas

22. Trasplante de intestino (infantil y adulto)

23. Queratoplastia penetrante en nifios

24. Atencion a la transexualidad

25. Osteotomia pélvica en displasias de cadera en el adulto

26. Tratamiento de las infecciones osteoarticulares resistentes

27. Ortopedia infantil

28. Reimplantes, incluyendo la mano catastrofica

29. Tumores musculoesqueléticos (Criterios en revision)

30. Trasplante de progenitores hamatopoyéticos alogénico adulto (Patologia retirada)

31. Trasplante de progenitores hamatopoyéticos alogénico infantil

32. Asistencia integral del nenonato con cardiopatia congénita y del nifio con cardiopatia congénita compleja

33. Asistencia integral del adulto con cardiopatia congénita

34. Cirugia reparadora compleja de valvula mitral

35. Arritmologia y electrofisiologia pediatrica (Criterios en revision)

36. Cirugia reparadora del ventriculo izquierdo

37. Cardiopatias familiares (incluye miocardiopatia hipertrofica)

38. Cirugia del plexo braquial

39. Epilepsia refractaria

40. Cirugia de los trastornos del movimiento

41. Neuromodulacion cerebral del dolor neuropatico refractario

42. Ataxias y paraplejias hereditarias

43. Esclerosis multiple

44. Trasplante renal cruzado

45. Atencion al lesionado medular complejo

46. Neurocirugia pediatrica compleja

47. Tratamiento de la patologia cerebrovascular compleja (Criterios en revision)

48. Atencidn de la patologia vascular raquimedular
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3.. GLAUCOMA CONGENITO Y GLAUCOMA EN LA INFANCIA!23456738

La clasificacion mas utilizada de los glaucomas congénitos es la de Shaffer-Weiss, que los clasifica desde el punto de vista etioldgico en:
A/ Glaucomas congénitos primarios por anomalias en el desarrollo de las estructuras del angulo: Aparecen clinicamente aislados, constituyendo
una entidad en si misma, sin unirse a otros sindromes ni otras alteraciones oculares, salvo la alteracion trabecular que origina la hipertension
ocular.
B/ Glaucoma asociado a otras anomalias oculares y/o sistémicas: Determinados sindromes con afectaciéon multiorgénica como la aniridia, la
anomalia de Axenfeld-Rieger, la anomalia de Peters, el sindrome de Lowe, Sturge-Weber, las neurofibromatosis, etc.
C/ Glaucomas secundarios a otras afecciones oculares como traumatismos, infecciones, tumores, etc.: Acompafia a otras malformaciones o
alteraciones oculares, entre las que destacan:
- Glaucomas que complican la evolucion de anomalias vitreo-retinianas, displasia vitreo-retiniana, vitreo primario hiperplésico,
retinopatia del prematuro.
- Glaucomas como estadio final de determinadas patologias oculares como el desprendimiento de retina de larga evolucion, determinados
traumatismos oculares, enfermedad de Coast, tumores oculares, etc.
- Glaucomas secundarios a uveitis sobre todo en la anterior y en la intermedia.
- Glaucomas secundarios a cirugia de la catarata.
- Glaucomas por malposicion cristaliniana en la infancia (sindrome de Marfan, Weill- Marchesani, homocistinuria).

El glaucoma congénito primario es un cuadro caracterizado por la elevacion de la presion intraocular y por la existencia de anomalias en el
desarrollo embrionario de las estructuras del angulo iridocorneal, no asociado a otras anomalias oculares o sistémicas. Esta elevacion de la
presion intraocular en los primeros meses/afios de vida produce una distension de la esclera que es menos rigida a esa edad y se traduce en
cambios graves e irreversibles en las estructuras oculares (nervio 6ptico y globo ocular).

El diagnostico™” se sospecha por la clinica y se confirma mediante una serie de pruebas que precisan de sedacion bajo anestesia: medida de los
diametros corneales; determinacion de la presion intraocular (P10); exploracion del segmento anterior y gonioscopia (mediante lentes especificas
de Goldman, Koeppe, Ritch y la de Worst, la mas empleada pues da una visualizacion del dngulo tal y como va a ser visto en el momento de la
cirugia); oftalmoscopia para el estudio de la papila y evaluacion de la afectacion del nervio optico. La determinacion de la longitud axial del
globo es importante para el diagndstico y para el seguimiento de la evolucion del paciente con un proceso glaucomatoso.

Estos pacientes van a precisar en los primeros afios de vida (hasta los tres o cuatro afios) multiples exploraciones bajo sedacion anestésica, tanto
para el diagndstico como para el seguimiento de su evolucion.
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El tratamiento®'*!"1#192! o5 quirtrgico, estando relegado el tratamiento médico a la preparacion para la cirugia o a los casos en los que se

produce un fracaso completo de las técnicas quirdrgicas, para intentar controlar el avance del dano glaucomatoso.

Las técnicas quirargicas’ empleadas dependen del grado de avance del dafio glaucomatoso. Asi, si las estructuras angulares estan visibles, se
prefiere la goniotomia, con buenos resultados. Si el &ngulo no es visible en el momento de la cirugia, se utiliza la trabeculotomia.

El fallo de estas técnicas obliga a la utilizacion de otras, similares a las del adulto, pero con mayores riesgos a largo plazo en los nifios, como son
la trabeculectomia simple, la trabeculectomia con uso de antimitdticos (cuyo uso en nifios es controvertido), la implantacion de valvulas de
drenaje y la ciclodestruccion de cuerpo ciliar con léaser.

El diagndstico y derivacidon precoz a un centro de referencia permitiria la realizacion de las técnicas quirurgicas que tienen mejores resultados
(goniotomia frente a trabeculectomia).

A. Justificacion de la propuesta

» Datos epidemioldgicos del glaucoma | La incidencia de glaucoma congénito primario, si tan so6lo consideramos los del grupo A, varia
congénito y en la infancia (incidencia y | de 1/10.000 a 1/15.000 recién nacidos, segun las poblaciones estudiadas. Si consideramos los
prevalencia). grupos A, By C, la cifra se eleva hasta 1/ 2.000 recién nacidos.

La incidencia anual aproximada, solo del grupo A, seria de 30-45 casos en toda Espafia sobre
una cifra de 454.591 nacimientos (datos del INE de 2004).

Si consideramos todos los grupos (A, B y C) la incidencia se eleva a unos 250 casos al afio.

La incidencia esperada por Comunidad Auténoma seria la siguiente (se utilizan los datos de
nacimientos del INE de 2.004):

Comunidad Auténoma | N° nacimientos | N° casos grupo A | N° 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

Castilla y Ledn 18.923 1 9

Cataluna 77.176 6 38
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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 prevalencia del glaucoma congénito fue de 2,85/100.000 recién nacidos en un estudio
espafiol que analiz6 mas de un milléon de nacimientos para valorar malformaciones oculares
congénitas 1341,

El glaucoma es bilateral en el 75-80% de los casos y afecta mas al sexo masculino (63%)
7.8.9.10

» Datos de utilizacion del procedimiento
diagnostico o terapéutico.

El Hospital Clinico San Carlos de Madrid”' tiene la mayor estadistica de Espafia de

diagnostico y tratamiento del glaucoma congénito, ha realizado un estudio de 573 casos entre
los afos 1969 y 1999.

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

congénito y en la infancia.

» Experiencia del CSUR:
- Actividad:
* Numero de procedimientos (minimo y

optimo) que deben realizarse al afio para
garantizar una adecuada atencion.

10 procedimientos quirurgicos de glaucoma congénito al afio y 10 procedimientos en otros
tipos complejos de glaucomas secundarios (traumaticos, afdquicos, etc.) que se presentan en la
edad pediatrica, son precisos para mantener un nivel de conocimiento y de pericia en el
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- Otros datos: investigacion en esta materia,
actividad  docente  postgrado,  formacion
continuada, etc.

tratamiento, tanto médico como quirtrgico, y en el manejo postoperatorio y seguimiento de
estos pacientes.

- Docencia postgrado acreditada.
- Participacion en proyectos de investigacion y publicaciones en este campo®.
- Programa de formacion continuada®.

» Recursos especificos del CSUR:
- Recursos humanos necesarios para la adecuada

atencion del glaucoma congénito y en la
infancia.

Experiencia profesional”.

- Equipamiento necesario para la adecuada
atencion del glaucoma congénito y en la
infancia.

» Recursos de otras unidades o servicios

- Unidad de oftalmologia con, al menos, 2 oftalmologos.

- Atencidn continuada de oftalmologia 24 horas, dada la necesidad de control postoperatorio y
la posibilidad de complicaciones en las primeras horas.

- Personal de enfermeria, auxiliar y técnico de quirdfano.

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

-Personal de la unidad con experiencia minima de 5 afios en el manejo de pacientes pediatricos
y patologia ocular y en rehabilitacion visual (Deben tener conocimiento de las caracteristicas
visuales del ojo ambliope, para poder determinar la agudeza visual, y de las pautas bésicas de
oclusion, para evitar una ambliopia por deprivacion en el en el 0jo sano).

- 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 dano glaucomatoso: fotografia digital, OCT, GDX o HRT.

- Equipamiento bésico de un servicio de oftalmologia: Microscopio quirtrgico de luz coaxial,
tonémetros, biometro portatil para la determinacion de la longitud axial del globo,

oftalmoscopio binocular, campimetros computarizados y manuales.

.. . . . ., . v, . b
- Servicio de anestesia con experiencia en la atencion de pacientes pediatricos .
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ademas de los del propio CSUR que son
necesarios para la adecuada atencién del
glaucoma congénito y en la infancia

- Unidad de intensivos con experiencia en la atencion de pacientes pediatricos”.
- Servicio de pediatria.

» Indicadores de resultados clinicos del CSUR®

- % de pacientes en los que se consigue el control de la presion intraocular tras cirugia
(Tonometria en limites normales: por debajo de 20mm Hg), segtn la técnica quirtirgica que se
emplea:
* Goniotomias: Control de la presion intraocular con una o varias goniotomias en
alrededor del 76% de los pacientes.
* Trabeculectomia: Control de la presion intraocular en un 54% de los pacientes.
- % de pacientes con cese del crecimiento del globo ocular tras cirugia (Biometria cese del
crecimiento de la longitud axial del globo).
- Complicaciones:
 Inmediatas: Hemorragia en cdmara anterior (7%), leucoma corneal (1,7%), catarata
traumatica (3,45%).
» Tardias: Ambliopia por anisometropia.

» Existencia de un sistema de informaciéon
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).

- Cumplimentacion del CMBD de alta hospitalaria en su totalidad.
- La Unidad debe disponer de un registro de pacientes con glaucoma congénito y en la
infancia que debera constar como minimo de:
- N° de Historia Clinica.
- Fecha nacimiento.
- Sexo.
- Fecha de ingreso y fecha de alta.
- Edad en la que se recibe al paciente en el centro.
- Edad al diagnéstico.
- Procedimientos diagnosticos realizados al paciente (CIE-9-MC).
- Diagnostico principal (CIE-9-MC).
* Etiologia del glaucoma.
+ Situacion clinica en el momento del diagnostico: Fundamentalmente estado de
transparencia corneal.
- N°y tipo de procedimientos terapéuticos realizados al paciente (CIE-9-MC):
» Técnicas quirtrgicas realizadas: Goniotomia, trabeculotomia, trabeculectomia y otras.
* Otros procedimientos terapéuticos.
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- Resultados de la técnica:

* Control de la presion intraocular comprobado por tonometria.

* Control del crecimiento del globo ocular comprobado por biometria.
- N°y tipo de reintervenciones: En la goniotomia pueden ser necesarias mas de una, en la
trabeculotomia y la trabeculectomia una y si fallan se pasara a ciclodestruccion con laser
y/o valvula de drenaje.
- Complicaciones operatorias y postoperatorias (CIE-9-MC)

* Hemorragia en camara anterior.

* Leucoma corneal.

* Catarata.
- Situacién final tras tratamiento de rehabilitacion visual: Agudeza visual al final del
tratamiento de recuperacion de ambliopia.
- Revisiones.

Datos a remitir anualmente para el seguimiento de la unidad de referencia:
- Datos de actividad:

* N° total y por diagndstico etiologico de pacientes con glaucoma congénito y en la
infancia atendidos.

* N° y tipo de procedimientos quirurgicos realizados (Goniotomia, trabecolotomia,
trabeculectomia y otros).

- Datos de resultados clinicos:

* N° de pacientes con control de la presion intraocular.

* N° de pacientes con cese del crecimiento del globo ocular.

* N° de pacientes con complicaciones y tipo de estas (hemorragia en cdmara anterior,
leucoma corneal y catarata).

* N°y tipo de reintervenciones.

* N° de pacientes que recuperan la agudeza visual al final del tratamiento de
recuperacion de la ambliopia.

& Criterio a valorar por el Comité de Designacion.

b La experiencia sera avalada mediante certificado del gerente del hospital.
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° Los estandares de resultados clinicos, consensuados por el grupo de expertos, se valoraran, en principio por el Comité de Designacion, en
tanto son validados segun se vaya obteniendo méas informacion de los CSUR. Una vez validados por el Comité de Designacion se acreditara su
cumplimiento, como el resto de criterios, por la Agencia de Calidad.
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