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Doporučení pro vedení anestezie  

u Central Core Disease 

Název nemoci: Central Core disease = onemocnění centrálních jader 

 
ICD 10: G71.2  
 
Synonyma: Shy-McGee syndrom 
 
Souhrn o nemoci: Onemocnění centrálních jader (CCD) je dědičné (většinou dominantně) 
neuromuskulární onemocnění charakterizované centrálními jádry ve vláknech typu I na 
histopatologickém náleze vzorku ze svalové biopsii a klinickými znaky vrozené myopatie. 
Prevalence není známa kvůli variabilní expresi a neúplné penetraci. V přibližně 25 % případů 
je spojeno s maligní hypertermií (MH) kvůli blízkosti nebo překrývání se poškozeného genu: 
mutace pak zahrnuje gen RYR1 (19q13.1-13.2). V případě vzácného recesivního přenosu se 
jedná o gen MYH7 (14q11.1). Multiminicore, minicore myopatia a core-rod myopatie úzce 
souvisí s CCD a pravděpodobně představují stejné riziko maligní hypertermie. 
 
CCD se obvykle prezentuje v kojeneckém věku hypotonii a opožděným motorickým vývojem 
a vyznačuje se – obvykle neprogresivní – slabostí především proximálních svalů, výrazněji v 
bederním pletenci. 

 

Medicína se stále vyvíjí 

Možná nové znalosti 

Každý pacient je jedinečný 

Možná špatná diagnóza 

 
  

Více informací o nemoci, referenčním centrům a organizační informace naleznete 
na webu Orphanet: www.orpha.net 

 

http://www.orpha.net/
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Typické výkony 

Svalová biopsie; ortopedická operativa: korekce pes equinovarus, skoliózy nebo dislokace 
kyčle nebo čéšky. 

Typ anestezie 

Je třeba se přísně vyhýbat trigerrům MH (sukcinylcholinu a inhalačním anestetikům). 

Celková anestézie provedená jako totální intravenózní anestézie (TIVA) nebo regionální 
anestézie, mohou být provedeny bez komplikací. Existují zprávy o úspěšném provedení 
spinální i epidurální anestezie nebo o kombinaci obou. 

Kromě běžných omezení, neexistuje kontraindikace k (analgo)sedaci.  

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Srdeční funkce nejsou u pacientů s CCD obvykle narušeny, takže předoperační testy 
srdečních funkcí nejsou paušálně povinné. Existuje však několik vzácných zpráv o srdečním 
postižení - v tomto případě a také v případě těžké skoliózy, je nutná předoperační 
echokardiografie. 

V některých případech novorozeneckého nástupu CCD je dýchací systém poškozen a lze 
proto zvážit provedení funkčních plicních testů. Spirometrie se také doporučuje v případě 
těžké skoliózy. 

Pokud je přítomna svalová slabost a plánujeme provedení regionální anestézie, neurologická 
konzultace je užitečná z forenzních důvodů. 

Stanovení předoperační hladiny kreatinkinázy (CK) není povinné, ale může být užitečné v 
případě perioperačních komplikací (např. rabdomyolýza nebo maligní hypertermie). 

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

Mandibulární hypoplazie a zhoršená cervikální mobilita (kyfoskolióza) mohou být nalezeny 
sekundárně k svalové slabosti. Je vhodné zkontrolovat a vyhodnotit všechny rizikové faktory 
obtížného zajištění dýchacích cest. 

 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

Existuje jedna malá studie, která ukazuje vyšší perioperační krevní ztráty během operace 
skoliózy u pacientů s neuromuskulárními onemocněními obecně při srovnání s idiopatickou 
skoliózou. V případě CCD, jako takové, neexistuje důkaz o abnormalitách krvácení. 

 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Není hlášeno. 

 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Není hlášeno. 

 

Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Není hlášeno. 

 

Anesteziologický postup 

Přísně se vyhnout sukcinylcholinu a jakémukoli inhalačnímu halogenovanému anestetiku 
kvůli riziku vzniku maligní hypertermie. 

Použití opioidů (remifentanil, alfentanil, fentanyl, morfin), nitrožilních anestetik (propofol, 
midazolam), oxidu dusného, lokálních anestetik (ropivakain, bupivakain) a nedepolarizujících 
svalových relaxancií (rokuronium, pancuronium) bylo hlášeno bez komplikací. 

Při použití nedepolarizujících svalových relaxancií není hlášena prodloužená 
neuromuskulární blokáda. Antagonizace neuromuskulární blokády neostigminem nebo 
použití sugammadexu® (v případě, že bylo použito rokuronium nebo vecuronium), bylo 
hlášeno jako úspěšné. 

Není nutné striktně pokračovat v profylaktické pooperační umělé plicní ventilaci pacienta. 

 

Zvláštní či doplňující monitorace 

Přestože neexistují žádné zprávy o prodloužených účincích nedepolarizujících svalových 
relaxancií, nelze je z patofyziologického pohledu vyloučit. Proto se doporučuje monitorování 
neuromuskulární blokády. 

 

Možné komplikace 

Všichni CCD pacienti jsou vysoce rizikoví stran vzniku maligní hypertermie. 

 

Pooperační péče 

Vyhněte se dlouhodobé imobilizaci, protože doprovodná svalová atrofie může zhoršit 
základní onemocnění. 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Stupeň pooperačního sledování a péče závisí na chirurgickém zákroku a na předoperačním 
stavu pacienta. 

 

Akutní komplikace spojené s nemocí a její vliv na průběh a zotavení z anestezie  

Pokud máte podezření na maligní hypertermii, odpovídající plnou terapii zahajte co nejdříve. 

Akutní infekce dýchacích cest mohou zhoršovat dýchací funkce více než obvykle. 

 

Ambulantní anestezie 

V případě stabilního onemocnění bez zhoršené funkce respiračního systému, je dle 
současných doporučení ambulantní anestezie možná. 

 

Porodnická anestezie 

Porodnickou anestezii lze provádět jak celkovou (bez sukcinylcholinu a inhalačních 
anestetik) i regionální. U některých neuromuskulárních poruch může během těhotenství dojít 
k progresi základního onemocnění. 

Použití oxytocinu bylo hlášeno bez komplikací. 

Po použití dantrolenu (při terapii maligní hypertermie) je hlášena děložní atonie. 

Vzhledem k dědičnosti onemocnění, existuje možnost narození novorozenců s dýchacími 
potížemi a svalovou hypotonii. 

 

http://www.orphananesthesia.eu/
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