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Recomendações Anestésicas para 

Miopatia Central Core 

Nome da doença:   Miopatia Central Core 

ICD 10:  G71.2 

OMIM:  

Sinônimos:   Síndrome de Shy-McGee 

Sumário da doença:  A Miopatia Central Core (MCC) é uma doença neuromuscular 
herdada (principalmente dominante) caracterizada por núcleos centrais em fibras do tipo I na 
biópsia muscular e características clínicas de uma miopatia congênita. A prevalência é 
desconhecida devido à variável expressão e penetrância incompleta. Associada em 
aproximadamente 25% dos casos com a hipertermia maligna devido à proximidade ou 
sobreposição de genes: a mutação envolve o gene RYR1 (19q13.1-13.2). Em casos raros 
ocorre transmissão recessiva quando o gene MYH7 (14q11.1) está envolvido. Miopatia 
multiminicore, minicore e miopatia nemalínica estão intimamente relacionadas à MCC e 
provavelmente apresentam o mesmo risco de hipertermia maligna. 

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

 

A medicina está em desenvolvimento 

Talvez haja novo conhecimento  

Cada paciente é único 

Talvez o diagnóstico esteja errado 

 
 

Encontre mais informações sobre a doença, os seus centros de referência e 
organizações de pacientes na Orphanet: www.orpha.net 

 

http://www.orpha.net/
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Cirurgia típica 

Biópsia muscular; Cirurgia ortopédica: correção de talipes equinovarus, escoliose ou luxação 
do quadril ou patela. 

 

Tipo de anestesia 

Succinilcolina e anestésicos voláteis devem ser rigorosamente evitados. 

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

Não há contra-indicação para sedação (sedoanalgesia) além de restrições comuns. 

 

Exames adicionais pré-operatórios necessários (além do cuidado padrão) 

A função cardíaca normalmente não é prejudicada em pacientes com MCC, portanto, os 
testes pré-operatórios de função cardíaca não são obrigatórios. Existem alguns relatos 
escassos de comprometimento cardíaco. Neste caso e em caso de escoliose grave, é 
necessário ecocardiograma pré-operatório. 

Em alguns casos de início neonatal, o sistema respiratório está comprometido e os testes de 
função pulmonar podem ser considerados. Isso também é recomendado em caso de 
escoliose grave. 

Se houver fraqueza muscular e a anestesia regional for planejada, a consulta neurológica é 
útil por razões legais. 

A determinação do nível pré-operatório de creatinoquinase não é obrigatória, mas pode ser 
útil em caso de complicações perioperatórias (por exemplo, rabdomiólise ou hipertermia 
maligna). 

 

Preparação específica para o manejo da via aérea  

Hipoplasia mandibular e mobilidade cervical prejudicada (cifoscoliose) podem ser 
encontradas secundárias à fraqueza muscular. É aconselhável o exame de qualquer 
estigma de uma via aérea difícil. 

 

Preparação específica para transfusão ou administração de hemoderivados 

Há um pequeno estudo mostrando uma maior perda sanguínea intraoperatória durante a 
cirurgia para escoliose em pacientes com doenças neuromusculares em geral, em 
comparação com a escoliose idiopática. Na MCC, não há evidências sobre anormalidades 
hemorrágicas. 
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Preparação específica para anticoagulação 

Não reportado. 

 

Precauções específicos para posicionamento, transporte e mobilização  

Não reportado. 

 

Prováveis interações entre fármacos anestésicos e medicações de uso contínuo  

Não reportado. 

 

Procedimento anestesiológico 

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

O uso de opiáceos (remifentanil, alfentanil, fentanil, morfina), anestésicos intravenosos 
(propofol, midazolame), óxido nitroso, anestésicos locais (ropivacaína, bupivacaína) e 
relaxantes musculares não despolarizantes (rocurônio, pancurônio) foram relatados sem 
complicações. 

Ao usar relaxantes musculares não despolarizantes, nenhum bloqueio neuromuscular 
prolongado é relatado. A antagonização do bloqueio neuromuscular com neostigmina ou 
reversão com sugamadex® (no caso de rocurônio ou vecurônio) foram relatados como bem-
sucedidos. 

Não há necessidade de ventilação pós-operatória estritamente profilática. 

 

Monitorização específica ou adicional 

Embora não haja relatos sobre efeitos prolongados de relaxantes musculares não 
despolarizantes, isso não pode ser descartado do ponto de vista fisiopatológico. Portanto, 
recomenda-se o monitoramento do bloqueio neuro-muscular. 

 

Complicações possíveis 

Todos os pacientes com MCC são altamente suscetíveis à hipertermia maligna. 

 

Cuidados pós-operatórios 

Evite imobilização prolongada. A atrofia muscular acompanhada pode piorar a doença. 

http://www.orphananesthesia.eu/
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O grau de acompanhamento e cuidados pós-operatórios depende do procedimento cirúrgico 
e da condição pré-operatória do paciente. 

 

Problemas agudos relacionados à doença e seus efeitos na anestesia e recuperação 

Se você suspeitar de hipertermia maligna, trate o mais rápido possível e agressivamente. 

As infecções agudas do trato respiratório podem prejudicar a função respiratória mais do 
que o habitual. 

 

Anestesia ambulatorial 

Nos casos de doença estável sem comprometimento respiratório, a anestesia ambulatorial é 
possível de acordo com diretrizes comuns. 

 

Anestesia obstétrica 

A anestesia obstétrica pode ser feita em geral (sem succinilcolina e anestésicos voláteis), 
bem como a anestesia regional. Esteja ciente de que, em alguns distúrbios 
neuromusculares, pode ocorrer uma progressão da doença durante a gravidez. 

O uso de ocitocina foi relatado sem complicações. 

Após o uso de dantrolene sódico (tratamento em caso de hipertermia maligna), é relatada 
atonia uterina. 

Por causa da herança da doença, existe a possibilidade de recém-nascidos comprometidos 
com hipotonia muscular ou dificuldade respiratória. 
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