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 Recomendaciones para la anestesia de pacientes 
con 

Miopatía de cuerpos centrales (Central Core 
disease) 

 

Nombre de la enfermedad:   Enfermedad de los cuerpos centrales (Central core 
disease) 

CIE 10:   G71.2 

Sinónimos:  Síndrome de Shy-McGee, Enfermedad central core 

Resumen de la enfermedad:  La miopatía central core (MCC) es un trastorno neuro-
muscular hereditario (casi siempre dominante) caracterizado por la aparición de 
"cuerpos centrales" en los miocitos tipo I en la biopsia muscular y que tiene las 
características clínicas de una miopatía congenita. Su prevalencia es desconocida 
debido a su expresión variable y penetrancia incompleta. En el 25% de casos está 
asociada a hipertermia maligna debido a la proximidad de los genes o a su solapa-
miento: la mutación implica en tal caso al gen RYR1 (19q13.1-13.2). En los infrecuentes 
casos de transmisión recesiva está implicado el gen MYH7 (14q11.1). Las miopatías 
"multiminicore", "minicore" y la de barras centrales o nemalínica (core-rod) están relacio-
nadas con la MCC y probablemente conllevan el mismo riesgo de hipertermia maligna. 

La MCC se suele presentar en la infancia con hipotonía y retraso del desarrollo motor y 
se caracteriza por debilidad predominantemente proximal -no progresiva-, más marcada 
en la cintura pelviana y caderas. 

 

Medicina en elaboración 

Quizás haya nuevos conocimientos  

Cada paciente es único  

Quizá el diagnóstico sea erróneo  

 
 
Puede encontrar más información sobre la enfermedad, centros de referencia 
y asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net 
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Cirugía tipica 

Biopsia muscular; cirugía ortopédica: corrección de pie equinovaro, escoliosis o luxación 
de cadera o rótula. 

 

Tipo de anestesia  

La succinilcolina y los anestésicos inhalatorios deben ser estrictamente evitados. 

La anestesia general intravenosa total o la anestesia regional se pueden emplear sin 
problemas. Hay casos publicados sin incidencias con anestesia intradural, epidural o su 
combinación. 

No hay contraindicaciones para la analgo-sedación aparte las consideraciones 
habituales. 

 

Procedimientos diagnósticos adicionales necesarios (preoperatorios) 

La función cardiaca no suele estar alterada en pacientes con MCC, por lo que no son 
obligatorias pruebas de función cardiaca preoperatorias. Hay escasas comunicaciones 
de afectación cardiaca. Solo en estos casos así como en la escoliosis severa, se precisa 
ecocardiografía preoperatoria. 

En algunos casos de inicio neonatal el sistema respiratorio está afectado y puede 
considerarse hacer pruebas de función pulmonar. También se recomiendan en caso de 
escoliosis grave. 

Si hay debilidad muscular y se planea anestesia regional puede ser de ayuda consulta 
al neurólogo por motivos legales. 

No es obligatoria la determinación preoperatoria de niveles de creatinkinasa, pero puede  
ser de ayuda en casos de complicaciones perioperatorias (por ejemplo, rabdomiolisis o 
hipertermia maligna). 

 

Preparación específica para tratamiento de la vía aérea 

Puede haber hipoplasia mandibular y movilidad cervical limitada (cifoescoliosis) 
secundaria a la debilidad muscular. Se recomienda valorar estos signos de vía aérea 
difícil. 

 

Preparación específica para transfusión o administración de productos 
sanguíneos 

Hay un estudio con pequeño tamaño muestral que mostró elevadas pérdidas hemáticas 
intraoperatorias durante cirugía de escoliosis en pacientes con enfermedades 
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neuromusculares en general, al compararlo con cirugía de la escoliosis idiopática. En la 
MCC no hay evidencia de trastornos que favorezcan el sangrado. 

 

Preparación específica para anticoagulación 

No comunicada. 

 

Precauciones especiales para la colocacíon, transporte o movilización  

No comunicada. 

 

Probable interacción entre los agentes anestésicos y medicación crónica que 
toma el paciente 

No comunicada. 

 

Procedimientos anestésicos 

Evitar estrictamente succinilcolina y anestésicos inhalatorios por el riesgo de hiperermia 
maligna. 

Se ha comunicado el uso de opiáceos (remifentanil, alfentanil, fentanil, morfina), 
anestésicos intravenosos (propofol, midazolam), óxido nitroso, anestésicos locales 
(ropivacaina, bupivacaina) y bloqueantes neuromusculares no despolarizantes 
(rocuronio, pancuronio) sin complicaciones. 

Con bloqueantes neuromusculares no despolarizantes no se ha comunicado bloqueo 
prolongado. También se ha comunicado antagonización del bloqueo neuromuscular con 
neostigmina o con sugammadex (en caso de uso de rocuronio o vecuronio), con éxito. 

No hay necesidad de ventilación postoperatoria preventiva. 

 

Monitorización especial o adicional 

Aunque no hay comunicaciones sobre efectos prolongados de los bloqueantes neuro-
musculares no despolarizantes, éstos no pueden ser excluidos desde el punto de vista 
fisiopatológico. Por tanto se recomienda monitorización del bloqueo neuromuscular. 

 

Posibles complicaciones 

Todos los pacientes con MCC son altamente susceptibles a hipertermia maligna. 
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Cuidados postoperatorios 

Evitar la inmovilización prolongada. La atrofia muscular asociada puede empeorar la 
enfermedad. 

El grado de supervisión postoperatoria dependerá del procedimiento quirúrgico y del 
estado preoperatorio del paciente. 

 

Información sobre situaciones de emergencia/diagnóstico diferencial a causa de 
la enfermedad (como herramienta para distinguir entre un efecto adverso del 

procedimiento anestésico y una manifestación propia de la enfermedad)  

Si se sospecha hipertermia maligna, debe tratarse rápida y agresivamente. 

La función respiratoria puede estar más fácilmente afectada si hay infección aguda del 
tracto respiratorio. 

 

Anestesia ambulatoria 

Si hay enfermedad estable sin afectación respiratoria, la anestesia ambulatoria es 
posible de acuerdo con las normas habituales. 

 

Anestesia obstétrica 

La anestesia obstétrica puede llevarse a cabo con anestesia general (sin sucinilcolina ni 
agentes volátiles) así como con anestesia regional. Hay que recordar que en diversas 
enfermedades neuromusculares puede haber progresión de la enfermedad durante la 
gestación. 

El uso de oxitocina no ha dado complicaciones. 

Tras el uso de dantroleno (tratamiento en caso de hipertermia maligna) se ha comunica-
do atonía uterina. 

Debido al tipo de herencia existe la posibilidad de que el recién nacido está afectado y 
tenga hipotonía muscular o distrés respiratorio. 
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