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Recomendacdes Anestésicas para

Miopatia Central Core

Nome da doenca: Miopatia Central Core
ICD 10: G71.2

OMIM:

Sindbnimos: Sindrome de Shy-McGee

Sumario da doenca: A Miopatia Central Core (MCC) é uma doenca neuromuscular
herdada (principalmente dominante) caracterizada por nlcleos centrais em fibras do tipo | na
bibpsia muscular e caracteristicas clinicas de uma miopatia congénita. A prevaléncia é
desconhecida devido a varidvel expressdo e penetrancia incompleta. Associada em
aproximadamente 25% dos casos com a hipertermia maligna devido a proximidade ou
sobreposicdo de genes: a mutacdo envolve o gene RYR1 (199g13.1-13.2). Em casos raros
ocorre transmissdo recessiva quando o gene MYH7 (14ql11.1) estad envolvido. Miopatia
multiminicore, minicore e miopatia nemalinica estdo intimamente relacionadas a MCC e
provavelmente apresentam o mesmo risco de hipertermia maligna.

O MCC normalmente se apresenta na infancia com hipotonia e atraso no desenvolvimento
motor e é caracterizado por — tipicamente nao progressiva — fraqueza muscular predominan-
temente proximal, pronunciada na cintura do quadril (cintura pélvica).

A medicina estd em desenvolvimento
Talvez haja novo conhecimento
Cada paciente € Unico

Talvez o diagnostico esteja errado

Encontre mais informacfes sobre a doenca, os seus centros de referéncia e
v organizacOes de pacientes na Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Cirurgia tipica

Bidpsia muscular; Cirurgia ortopédica: correcdo de talipes equinovarus, escoliose ou luxacdo
do quadril ou patela.

Tipo de anestesia

Succinilcolina e anestésicos volateis devem ser rigorosamente evitados.

A anestesia geral realizada como anestesia intravenosa total ou anestesia regional pode ser
feita sem complicagcdes. Ha relatos sobre o manejo bem-sucedido da raquianestesia e da
anestesia peridural ou uma combinacéo de ambas.

N&o ha contra-indicagéo para sedacgéo (sedoanalgesia) além de restricdes comuns.

Exames adicionais pré-operatérios necessarios (além do cuidado padréo)

A funcéo cardiaca normalmente ndo € prejudicada em pacientes com MCC, portanto, 0s
testes pré-operatorios de fungdo cardiaca ndo s&o obrigatérios. Existem alguns relatos
escassos de comprometimento cardiaco. Neste caso e em caso de escoliose grave, é
necessario ecocardiograma pré-operatorio.

Em alguns casos de inicio neonatal, o sistema respiratdrio estd comprometido e os testes de
funcdo pulmonar podem ser considerados. Isso também € recomendado em caso de
escoliose grave.

Se houver fraqueza muscular e a anestesia regional for planejada, a consulta neurolégica é
Gtil por razdes legais.

A determinacdo do nivel pré-operatério de creatinoquinase nao € obrigatoria, mas pode ser

atil em caso de complicacbes perioperatorias (por exemplo, rabdomidlise ou hipertermia
maligna).

Preparacao especifica para o manejo da via aérea

Hipoplasia mandibular e mobilidade cervical prejudicada (cifoscoliose) podem ser
encontradas secundarias a fragueza muscular. E aconselhdvel o exame de qualquer
estigma de uma via aérea dificil.

Preparacgao especifica para transfusdo ou administracdo de hemoderivados

Ha um pequeno estudo mostrando uma maior perda sanguinea intraoperatéria durante a
cirurgia para escoliose em pacientes com doengas neuromusculares em geral, em
comparacdo com a escoliose idiopatica. Na MCC, ndo h& evidéncias sobre anormalidades
hemorragicas.
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Preparacao especifica para anticoagulacéo

N&o reportado.

Precaucdes especificos para posicionamento, transporte e mobilizacéo

N&o reportado.

Provéveis interacfes entre farmacos anestésicos e medica¢fes de uso continuo

N&o reportado.

Procedimento anestesioldgico

Evite estritamente a succinilcolina e qualquer anestésico volatil devido ao risco de
hipertermia maligna.

O uso de opiaceos (remifentanil, alfentanil, fentanil, morfina), anestésicos intravenosos
(propofol, midazolame), 6xido nitroso, anestésicos locais (ropivacaina, bupivacaina) e
relaxantes musculares ndo despolarizantes (rocurbnio, pancurénio) foram relatados sem
complicagdes.

Ao usar relaxantes musculares ndo despolarizantes, nenhum bloqueio neuromuscular
prolongado é relatado. A antagonizacdo do bloqueio neuromuscular com neostigmina ou
reversdo com sugamadex® (no caso de rocurdnio ou vecurdnio) foram relatados como bem-
sucedidos.

N&o h& necessidade de ventilagdo pos-operatoria estritamente profilatica.

Monitorizac&o especifica ou adicional

Embora ndo haja relatos sobre efeitos prolongados de relaxantes musculares néo
despolarizantes, isso ndo pode ser descartado do ponto de vista fisiopatologico. Portanto,
recomenda-se o0 monitoramento do bloqueio neuro-muscular.

Complicacfes possiveis

Todos os pacientes com MCC sao altamente suscetiveis a hipertermia maligna.

Cuidados pés-operatérios

Evite imobilizacao prolongada. A atrofia muscular acompanhada pode piorar a doenca.
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O grau de acompanhamento e cuidados pds-operatérios depende do procedimento cirdrgico
e da condicao pré-operatoria do paciente.

Problemas agudos relacionados a doenca e seus efeitos na anestesia e recuperagao

Se vocé suspeitar de hipertermia maligna, trate o mais rapido possivel e agressivamente.

As infec¢bes agudas do trato respiratorio podem prejudicar a funcéo respiratoria mais do
gue o habitual.

Anestesia ambulatorial

Nos casos de doenca estavel sem comprometimento respiratorio, a anestesia ambulatorial é
possivel de acordo com diretrizes comuns.

Anestesia obstétrica

A anestesia obstétrica pode ser feita em geral (sem succinilcolina e anestésicos volateis),
bem como a anestesia regional. Esteja ciente de que, em alguns distlrbios
neuromusculares, pode ocorrer uma progressao da doenca durante a gravidez.

O uso de ocitocina foi relatado sem complicacdes.

Apds o0 uso de dantrolene sodico (tratamento em caso de hipertermia maligna), é relatada
atonia uterina.

Por causa da heranca da doenca, existe a possibilidade de recém-nascidos comprometidos
com hipotonia muscular ou dificuldade respiratéria.
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