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Handlungsempfehlung zur Anästhesie bei  

Central Core Disease  

Erkrankung:  Central-Core-Erkrankung 

ICD 10:  G71.2 

Synonyme:  Shy-McGee Syndrom 

Übersicht:  Die Central Core Disease (CCD) ist eine (meist dominant) vererbte 
neuromuskuläre Erkrankung. Charakteristisch sind eine zentrale Vakuolenbildung in den Typ 
I Fasern (Färbungsverhalten in der Histologie) und das klinische Erscheinungsbild einer 
angeborenen Muskelerkrankung. Die Prävalenz ist unbekannt, da eine variable Ausprägung 
und inkomplette Penetranz vorliegen. In etwa 25% der Fälle findet man eine Koexistenz der 
malignen Hyperthermie: In diesem Fall umfasst die Mutation das Gen RYR1 (19q13.1-13.2). 
In den seltenen Fällen einer rezessiven Vererbung ist das Gen MYH7 (14q11.1) betroffen. 
Die Multiminicore- , die Minicore Myopathie und die Core-Rod Myopathie sind eng verwandt 
und tragen wahrscheinlich ebenfalls ein erhöhtes Risiko für maligne Hyperthermie. 

CCD präsentiert sich typischerweise im Kindesalter durch erniedrigten Muskeltonus und 
motorische Entwicklungsverzögerung. Dabei sind vor allem die proximale Muskulatur 
(Hüftgürtel) betroffen. Ein progressiver Verlauf wäre untypisch. 

 
 

Medizinisches Wissen entwickelt sich kontinuierlich weiter. Neue Erkenntnisse sind in  
diesem Text eventuell nicht abgebildet. 

Empfehlungen sind keine Regeln oder Gesetze; sie stellen das Rahmenwerk der  
klinischen Entscheidungsfindung dar. 

Jeder Patient ist einzigartig; die klinische Betreuung muss sich nach den individuellen 
 Gegebenheiten richten. 

Die Diagnose könnte falsch sein; wo Zweifel bestehen, sollte sie nochmals überprüft  
werden.  

 
Mehr über die Erkrankung, Referenzzentren und Patientenorganisationen finden 
Sie auf Orphanet: www.orpha.net 

 

http://www.orpha.net/
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Typische operative Eingriffe 

Muskelbiopsie; orthopädische Operationen: Korrektur eines Klumpfußes, einer Skoliose oder 
von Hüft- und Patellaluxationen. 

 

Anästhesieverfahren 

Succinylcholin und volatile Anästhetika dürfen nicht verwendet werden. (CAVE: MH!)  

Allgemeinanästhesien (zwingend als totale intravenöse Anästhesie) und 
Regionalanästhesien können gleichberechtigt komplikationslos durchgeführt werden. Es gibt 
Fallberichte komplikationsloser Epidural- und Spinalanästhesien.  

Es bestehen bei Einhaltung der allgemeinen Richtlinien keine Bedenken gegen die 
Durchführung einer (Analgo-) Sedierung. 

 

Notwendige ergänzende Diagnostik (neben der Regelversorgung) 

Die Herzfunktion ist normalerweise nicht eingeschränkt, so dass routinemäßig keine 
spezielle kardiale Diagnostik notwendig ist. Es gibt jedoch ein paar Fallberichte über das 
Vorhandensein hypertropher Kardiomyopathien. In diesen Fällen und vor 
Skolioseoperationen sollte eine präoperative Echokardiographie durchgeführt werden. 

In einigen Fällen mit rezessivem Erbgang und Erkrankungsbeginn in der Neonatalperiode 
kann das respiratorische Organsystem betroffen sein. In diesen Fällen kann die 
Durchführung einer Lungenfunktionsprüfung erwogen werden. Dies gilt auch bei Patienten 
mit schwerer Skoliose. 

Im Falle von bestehender Muskelschwäche und geplanter Regionalanästhesie ist eine 
neurologische Statuserhebung aus medikolegaler Sicht hilfreich. 

Die Bestimmung der Kreatinkinase (normalerweise erhöhte Spiegel) präoperativ kann im 
Falle perioperativer Komplikationen (z. Bsp. Rhabdomyolyse oder Maligne Hyperthermie) 
hilfreich sein. 

 

Besondere Vorbereitung des Atemwegsmanagements 

Muskulo-skelettale Fehlstellungen und Mobilitätseinschränkungen (Kiefer/HWS/Thorax) 
können Intubationsschwierigkeiten mit sich bringen, sind aber nicht obligat. 

 

Besondere Vorbereitungen für Transfusionen oder Gabe von Blutprodukten 

Eine kleine Untersuchung zeigte einen erhöhten intraoperativen Blutverlust bei 
Skolioseoperationen bei Patienten mit neuromuskulären Erkrankungen verglichen mit 
idiopathischen Skoliosen. Bei Patienten mit CCD gibt es keine Evidenz für 
Beeinträchtigungen der Blutgerinnung. 
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Besondere Vorbereitungen bezüglich der Antikoagulation 

Nicht berichtet. 

 

Besondere Vorsichtsmaßnahmen bei Lagerung, Transport und Mobilisierung 

Nicht berichtet. 

 

Interaktion von chronischer Erkrankung und Anästhetika 

Nicht berichtet. 

 

Anästhesiologisches Vorgehen 

Die Verwendung von Succinylcholin und volatilen Anästhetika ist strengstens verboten. Es 
besteht die Gefahr einer Malignen Hyperthermie.  

Die komplikationslose Verwendung von Opioiden (Remifentanil, Alfentanil, Fentanyl, 
Mmorphin), intravenösen Anästhetika (Propofol, Midazolam), Lachgas, Lokalanästhetika 
(Ropivacain, Bupivacain) und nicht depolarisierenden Muskelrelaxantien (Rocuronium, 
Pancuronium) ist berichtet worden.  

Es gibt keine Fallberichte über die verlängerte Wirkung von nicht depolarisierenden 
Muskelrelaxantien. Die erfolgreiche Antagonisierung einer neuromuskulären Blockade mit 
Neostigmin oder eine Reversierung mittels Sugammadex® (wenn Rocuronium oder 
Vecuronium verwendet wurden) sind berichtet worden. 

Die prophylaktische postoperative Beatmung ist nicht a priori notwendig. 

 

Besonderes oder zusätzliches Monitoring 

Es gibt keine Fallberichte über die verlängerte Wirkung von nicht depolarisierenden 
Muskelrelaxantien. Dies kann aber nicht ausgeschlossen werden. Deshalb ist die 
Durchführung der Relaxometrie dringend empfohlen. 

 

Mögliche Komplikationen 

Alle Patienten mit CCD haben ein massiv erhöhtes Risiko für die Maligne Hyperthermie. 

 

Postoperative Versorgung 
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Vermeide längere Immobilisation, da die entstehende Muskelatrophie zur Verschlechterung 
der Erkrankung führen kann. 

Das Ausmaß der postoperativen Überwachung  oder intensivmedizinischen Betreuung ist 
abhängig vom chirurgischen Eingriff und dem präoperativen Zustand des Patienten. 

 

Krankheitsassoziierte Notfälle und Auswirkungen auf Anästhesie und Erholung 

Bereits bei Verdacht auf eine Maligne Hyperthermie muss frühzeitig und aggressiv behandelt 
werden. 

Bei akuten Infektionen der Atemwege kann das Risiko einer Beeinträchtigung der 
Lungenfunktion deutlich erhöht sein. 

 

Ambulante Anästhesie 

Im Falle stabiler Krankheitsverhältnisse ohne respiratorische Beeinträchtigungen ist eine 
ambulante Anästhesie (unter Beachtung der allgemeinen Empfehlungen) vertretbar. 

 

Geburtshilfliche Anästhesie 

Geburtshilfliche Anästhesien können sowohl als Allgemeinanästhesien (ohne Succinylcholin 
und volatile Anästhetika) oder auch als Regionalanästhesien durchgeführt werden. Es ist zu 
beachten, dass bei neuromuskulären Erkrankungen eine Verschlechterung während der 
Schwangerschaft möglich ist. 

Die komplikationslose Gabe von Syntocinon ist berichtet worden. 

Es gibt einen Fallbericht über das Auftreten einer atonen Nachblutung nach der Gabe von 
Dantrolen (zur Behandlung einer Malignen Hyperthermie). 

Neugeborene können aufgrund der Erblichkeit Krankheitssymptome aufweisen. In diesen 
Fällen kann es zu Muskelschwäche und respiratorischen Problemen kommen. 
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