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1. Geltungsbereich

Abklarung einer Zyanose vom Neugeborenenalter uber das Kindes- und Jugendalter

bis ins junge Erwachsenenalter.

2. Methodik
Die Konsensfindung in der Leitlinienkommission erfolgte nach eingehender
Literaturrecherche in einem zweistufigen Delphi-Verfahren:
1. schriftlich per E-Mail-Umlauf
2. mundliche Konsentierung im strukturierten Gruppenprozess.

Handlungsempfehlungen wurden soweit mdglich in vier Empfehlungsgrade eingeteilt
(Tab. 1).

Formulierung Empfehlungsgrad Farbliche Markierung
Sollte Empfehlung Gelb
Kann erwogen werden Empfehlung offen Grau

|

Tabelle 1: Beschreibung der Empfehlungsgrade

2.1 Abklrzungen

AHF Angeborener Herzfehler

ALTE Apparent Life Threatening Event
ASD Vorhofseptumdefekt

AZ Allgemeinzustand

AV arterio-venos

CT Computertomographie

DCM Dilatative Kardiomyopathie

Dz Differenzialzyanose

FO Foramen ovale

Hb Hamoglobin



HIV human immunodeficiency virus
HK Herzkatheter

HKkt Hamatokrit

HOCM hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie
LL Leitlinie

LT Lebenstag

Met-Hb Methamoglobin

MRT Magnetresonanztomographie

O2 Sauerstoff

PA Pulmonalarterie

PaCO2 Kohlendioxid-Partialdruck
PA-Druck pulmonalarterieller Druck

POS Pulsoxymetriescreening

PPHN Persistierende pulmonale Hypertonie des Neugeborenen
RA rechter Vorhof

RDZ umgekehrte differentielle Zyanose
RLS Rechts-Links-Shunt

RO-Thorax  Rontgen-Thorax

RR Blutdruck

RV rechter Ventrikel

Sa02 Sauerstoff-Sattigung

SSW Schwangerschaftswoche

TGA Transposition der groRen Gefalde
TK Trikuspidalklappe

VSD Ventrikelseptumdefekt

3. Definition

Zyanose (griech. kyanos = blau) bedeutet sichtbare Blauverfarbung von Haut, Nagelbett
und Schleimhauten. Eine Zyanose wird sichtbar bei mehr als 3 g/dl deoxygenierten Hb
im arteriellen Blut bzw. mehr als 4-5 g/dl Hb im vendsen Blut.

Beim Neugeborenen kénnen zwei Arten von Differentialzyanose (DZ) auftreten. Die
haufigste Art von DZ tritt auf, wenn die Sauerstoffsattigung in der rechten Hand gré3er
ist als im Ful3. Die zweite Art von DZ, die umgekehrte differentielle Zyanose (RDZ), tritt

auf, wenn die Sauerstoffsattigung in der rechten Hand niedriger ist als im Ful3.

. Epidemiologie

Nach den Daten der PAN-Studie kommen in Deutschland ca. 11 von 1000
Neugeborenen (derzeit ca. im Jahr 7000 — 8000 Kinder) mit angeborenem Herzfehler
(AHF) zur Welt. Im Update des Herzberichtes von 2024 geht man durch Anderung der
Geburtenzahl von ca. 8500 Neugeborenen mit einem AHF aus (1). Davon 12% mit
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schweren Vitien (ca. 700 Kinder = ca. 0,12% aller Neugeborenen (2). Das sind
diejenigen Herzfehler, die nach der Geburt nicht dauerhaft mit dem (Uber-)leben
vereinbar sind und Klinisch meist durch eine Zyanose auffallen (0,2% der
Neugeborenen (3)).

Die Haufigkeit anderer, nicht-kardial bedingter Erkrankungen, die ebenfalls mit einer
postnatalen Zyanose einhergehen kdnnen und/oder primar dadurch auffallen, ist z.T.

ebenfalls nicht unerheblich:

e Primare Atemstorung bei knapp unter 7% aller Neugeborenen, davon in
absteigender Haufigkeit transitorische Tachypnoe, Infektionen,
Mekoniumaspirationssyndrom,  Atemnotsyndrom  in  Abhangigkeit vom
Gestationsalter und Asphyxie (4), seltenere Ursachen sind die PPHN,
Pneumothorax oder nicht-kardiale angeborene Fehlbildungen wie 2z.B.
Choanalatresie und Zwerchfellliicke (5).

e Rezidivierende Apnoen mit Bradykardie und passagere Hypoxdmie des
Frihgeborenen kommen in Abhangigkeit vom Gestationsalter haufig vor, z. B. noch
bei 7% der Frihgeborenen der 34.-35. SSW (6).

e Von 2013 bis 2021 stieg die beobachtete Pravalenz eines
Schwangerschaftsdiabetes von 4,6% auf 8,5% (7). Neugeborenen mit diabetischer
Fetopathie zeigt postnatal ein 1,5-3fach erhthtes Risiko einer Atemstorung und
einer Zyanose.

e Ein gastrosophagealer Reflux wird bei 60% der Sauglinge vom 2.-4. Lebensmonat
beschrieben und kann mit Zyanoseanféllen einhergehen (8).

o Affektkrampfe kommen bei bis zu 5% der Sauglinge und Kleinkinder von 6 Monaten
bis 5 Jahren vor, die Mehrzahl davon mit begleitender Zyanose (9, 10).

e Die Ubrigen Differentialdiagnosen sind eher selten (s. Tabelle 1) und manifestieren

sich meistens in einem spateren Lebensalter.

5. Pathophysiologie, Hamodynamik
Bei gleicher Sauerstoff-Sattigung (SaO3z) ist die Menge von reduziertem Hb direkt
proportional zum Gesamt-Hb. Deshalb wird eine Zyanose bei Anamie spéter und bei

Polyglobulie friher sichtbar.

Aullerdem spielt die Sauerstoffoindungskurve des Hamoglobins eine Rolle:
Bei Linksverschiebung besteht eine starkere Bindung von Oz an das Hb, in der Lunge

kommt es zur starkeren Aufsattigung, O2 wird im Gewebe aber schlechter abgegeben,
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z. B. bei Hypokapnie, Kélte, Alkalose, bei fetalem Hamoglobin, Met-Hb oder im
Extremfall bei der CO-Vergiftung: trotz rosigen Aussehens kommt es hierbei zur

schweren Hypoxie der Gewebe.

Umgekehrt fuhrt die Rechtsverschiebung wu.a. bei Hyperkapnie, Azidose,
Temperaturerhhung durch geringere Oz-Affinitdt des Hb zur leichteren Abgabe des
Sauerstoffs an die Gewebe (physiologisch im arbeitenden Muskel). Die Aufsattigung in

der Lunge ist unter solchen Bedingungen jedoch erschwert.

Klinisch werden die periphere oder Akrozyanose und die zentrale Zyanose
unterschieden. Eine periphere Zyanose kann Ausdruck eines reduzierten
Herzminutenvolumens, Vasokonstriktion oder einer vermehrten peripheren
Sauerstoffausschopfung sein (Ausschopfungszyanose bei Kalte, Herzinsuffizienz,

Dehydratation, Sepsis, Raynaud); oft ist sie jedoch harmlos, z.B. bei Kélte.

Einer zentralen Zyanose liegt immer eine schwerwiegende Pathologie zugrunde
(kardial, pulmonal, abnormes Hb u.a., siehe Tabelle 1). Die Sauerstoffuntersattigung ist
im Allgemeinen im gesamten Korper gleichmaf3ig nachweisbar. Bei kardialen Ursachen
kann insbesondere im Neugeborenenalter eine Differenzialzyanose vorliegen. Dabei ist
die O2-Sattigung am Bein bzw. den unteren Extremitaten niedriger (postduktal; bei
PPHN oder duktusabhéngiger Systemzirkulation) als am Arm bzw. den oberen
Extremitaten. Bei der sehr seltenen reversen Differenzialzyanose ist umgekehrt die
Sattigung praduktal (am rechten Arm) niedriger (z.B. Transposition der grof3en Arterien,
kritische Aortenisthmusstenose, unterbrochener Aortenbogen) (12)).

. Kdrperliche Befunde und Leitsymptome

Beim Neugeborenen wird die Zyanose oft erst bei einer transkutan gemessenen SpO2
unter 80% oder sogar deutlich darunter klinisch erkennbar (12-14). Eine Zyanose muss
daher stets apparativ durch die Pulsoxymetrie oder durch die arterielle Blutgasanalyse
objektiviert werden. Allgemein wird eine O2-Séttigung von mindestens 95% in der
Pulsoxymetrie jenseits des Frihgeborenenalters als normal eingestuft (15, 16).

Im Rahmen des gesetzlich vorgeschriebenen Pulsoxymetriescreening bei
Neugeborenen gilt in Deutschland gegenwartig eine O2-Sattigung von mindestens 96%
als Grenzwert, bei Werten darunter ist eine weitere Abklarung vorgeschrieben
(Einzelheiten siehe Abb. 2, G-BA-Beschluss vom 27.01.2017 (17)).
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7. Diagnostik
7.1 Zielsetzung
Ziele sind der Nachweis oder Ausschluss einer kardiogenen Ursache, die zugige
Planung der Therapie und die Vermeidung von kritischen Hypoxien und Organschaden,
auch im Hinblick auf die spatere neurologische Entwicklung (13,18). Daneben
profitieren Patienten mit anderen Erkrankungen, die mit einer Hypoxie einhergehen,

ebenfalls von der frihzeitigen Diagnosestellung.

Abklarung einer Zyanose

i S

. Akrozyanose = | Zentrale Zyanose
02-Sattigung > 95% 02-Sattigung <= 95%
T~ Tachypnoe /
AZ Stridor L7 ... J/
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Sepsis ? LR T
Low T Ed
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Echokardiographie:
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Abb. 1: Abklarung einer Zyanose bei Neugeborenen

7.2. Apparative Diagnostik

7.2.1. Fetale Echokardiographie

Bei pranataler Diagnosestellung (57% der ,major congenital heart diseases” (19), 60%
der ,kritischen Herzfehler (3) wird die Verdachtsdiagnose unmittelbar postnatal durch
eine Echokardiographie verifiziert und das Kind sofort einer Therapie zugeflhrt.
Dadurch werden auch weniger kritisch kranke Neugeborene verspatet klinisch durch

eine Zyanose auffallen (20).

7.2.2. Pulsoxymetriescreening (POS)
Eine periphere O2-Sattigung von mindestens 95% ist im Mittel nach 12 min (praduktal)

bis 14 min (postduktal) nach der Geburt erreicht, spatestens nach 55 min (16). Eine
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verzdgerte Adaptation kann am 1. Lebenstag aber zu falsch-positiven Ergebnissen
fGhren.

Die O2-Messung mittels Pulsoxymetrie an einer oberen und einer unteren Extremitat
als  Screening-Untersuchung  zur  Erkennung  kritischer  Herzfehler im
Neugeborenenalter ist in Deutschland seit dem Jahr 2016 gesetzlich vorgeschrieben
(s. Abb.2). Die Sensitivitat des POS bei der Diagnostik der kritischen Herzfehler liegt
bei 76,5%, die Spezifitat bei 99,9% (3, 21). Falsch-positive Ergebnisse sind bei
Durchfihrung nach mindestens 24h postnatal, bei Messung am Ful} (postduktal) und
ggf. Wiederholung der Messung selten (3, 13, 20, 22, 23). Mit falsch negativen
Ergebnissen muss bei etwa einem von vier kritisch herzkranken Neugeborenen
gerechnet werden. Diese sind am ehesten bei kritischen Stenosen im
Aortenbogenbereich maglich (unterbrochener Aortenbogen, kritische
Aortenisthmusstenose), (3, 13, 15, 22, 24) und bei anderen nicht-zyanotischen
Herzfehlern, z.B. Pulmonalstenose oder Vitien mit sehr groliem Links-Rechts-Shunt
(45), die jedoch durch ein Herzgerausch auffallen kénnen.

Die héchstmdgliche Sensitivitat beim Screening wird durch die Kombination von
klinischer Untersuchung und Pulsoxymetrie erreicht (3, 24). Bei friiher Entlassung nach

Hause und ambulanter Geburt ist also besondere Vorsicht geboten (13, 15, 22, 25).

SpO2 90-95% /
SpO2 <= 90% ik SpO2 >= 96%

Wiederholung
nach 1h

Sp02 <96% / "
kein Signal Sp0O2 >=96%

POS positiv
kinderarztliche / -kardiologische

POS negativ
Dokumentation im Kindervorsorgeheft

Untersuchung, Echokardiographie?

Anmerkungen:

1 bei Entlassung vor dem Alter von 24h sollten die Eltern entsprechend aufgeklart und das POS ggf. vor Entlassung durchgefihrt werden

2 Ziel der kinderarztlichen/ -kardiologischen Untersuchung incl. Echokardiographie ist die Abklarung der gemessenen Untersattigung. Sollte bei der
Untersuchung keine anderweitige Ursache der Unterséttigung nachweisbar und der Ausschluss einer kritischen angeborenen Herzerkrankung nicht moglich
sein, muss die Verlegung in eine Einrichtung erfolgen, in der diese Untersuchung durchgefthrt werden kann.

Abb. 2: Pulsoxymetriescreening (POS) beim Neugeborenen (nach (31))
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7.2.3. Laboruntersuchungen

» arterielle Blutgasanalyse = Goldstandard zur Messung des Ausmal3es der O2-
Untersattigung beim schwerkranken Kind. Umfasst ggf. auch Met-Hb.

» erhdhtes Lactat = Hinweis auf metabolische Entgleisung

+ erhohtes PaCO:2 = Hinweis auf respiratorische Insuffizienz

* Blutbild mit Hb und Hkt: Polyglobulie/ Anamie

* Met-Hb: BGA gezielt bei Verdacht
* Hamoglobinelektrophorese. Gezielt bei Verdacht

7.2.4. Reaktion auf O2-Vorlage / Hyperoxietest
Der Hyperoxietest (standardisiert mit 10 min Vorlage von 100% O2) bei Neugeborenen
sollte bei fehlender Verfligbarkeit der Echokardiographie durchgefiihrt werden. Er bietet
die Mdoglichkeit einer Differenzierung der Ursachen der Zyanose. Bei schneller
Verfugbarkeit einer Echokardiographie ist diese dem Hyperoxietest vorzuziehen (26,
27).
Die aktuellen ERC-Leitlinien sehen sowohl fur die Reanimation von Frih- und
Neugeborenen als auch fur die ,Unterstutzung der Anpassung“ eine Beatmung mit
Raumluft oder eine geringe Sauerstoffkonzentration (bis 30%) vor. Erst ,wenn es trotz
effektiver Beatmung zu keinem zufriedenstellenden Anstieg der Sauerstoff-
konzentration kommt, soll eine Erhéhung der Sauerstoffkonzentration in Erwagung
gezogen werden“ (28).
Steht die Zyanose im Vordergrund, kdnnen im klinischen Alltag aus der Reaktion auf
die Sauerstoffzufuhr ggf. folgende Riickschlisse gezogen werden:
« Ein moderater Anstieg der O2-Sattigung spricht eher gegen ein zyanotisches
Vitium und flr ein pulmonales Problem bzw. flr eine verzégerte Anpassung
* Ein nur milder Anstieg der O2-Sattigung ist aber bei einigen Herzfehlern mit
Mischungszyanose madglich, bei denen es unter Oz zu einer vermehrten
Lungendurchblutung kommt  (Truncus  arteriosus communis, totale
Lungenvenenfehimindung)
* Ein Anstieg der O2-Sattigung bei Vorliegen einer Differenzialzyanose spricht eher
flr eine PPHN.
Bei schwerer Pneumonie (Eréffnung intrapulmonaler Shunts) oder grof3en
pulmonalen arteriovendsen Fisteln kann aber ein Anstieg der O2-Sattigung auch bei

strukturell normalem Herzen ausbleiben (29).
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7.2.5. Echokardiographie
Diese dient der Darstellung der kardialen Anatomie und Ventrikelfunktion. Sie ist
Goldstandard zur Diagnose eines Herzfehlers (30) bzw. der intrakardialen
Flussverhaltnisse
* beim zyanotischen Neugeborenen mit normaler Herzanatomie
o Shuntrichtung Uber das Foramen ovale und den Duktus arteriosus,
o dopplersonographische Messung der retrograden Flussgeschwindigkeit
an der Trikuspidalinsuffizienz (PPHN)
o Zeichen der pulmonalen Hypertonie (RV-GroRe, Myokardhypertrophie,
Septumstellung etc.)
o ggf. Kontrastecho bei V.a. intrapulmonale Shunts (pulmonale AV- Fisteln)
* beim zyanotischen Kind mit normaler Herzanatomie
o Kontrastechokardiographie Uber die groRen zufihrenden Venen (links und
rechts, ggf. oben und unten) zur Dokumentation der korrekten

rechtsseitigen Venenmundung

7.2.6. EKG

Das ist beim Neugeborenen diagnostisch nicht wegweisend, meist unspezifisch und zur
Abklarung einer Zyanose entbehrlich. Es ist daher bei dieser Fragestellung entbehrlich
und sollte eine echokardiographische Untersuchung nicht verzégern.

Abnorme Lagetypen kdnnen auf einen angeborenen Herzfehler hinweisen.

7.2.7. Rontgen-Thorax

Das Rdntgenbild hat im klinischen Alltag einen festen Stellenwert zur Abklarung einer

Zyanose.

Neugeborene: Um eine Differenzierung von Herzerkrankungen vorzunehmen ist eine
Roéntgenaufnahme des Thorax ist bei Neugeborenen meistens wenig hilfreich. Hinweise

fur kardiale Ursachen einer Zyanose sind:

+ Kardiomegalie
* Lungenvenenstauung
* Pleuraergusse

+ Pulmonale Uberflutung
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+ seitendifferente Transparenzminderung (links/rechts) bei unzureichender
Perfusion von Lungenarealen
« CAVE: milchige Transparenzminderung bei Atemnotsyndrom und totaler
Lungenvenenfehlmindung u.U. sehr ahnlich
Differentialdiagnostisch  kommen pulmonale Erkrankungen in Frage, z.B.:
Pneumothorax, Pleuraerguss, Pneumonie, Atemnotsyndrom, Aspiration,

Zwerchfellhernie, etc.

Altere Kinder: Hier sind haufiger Vitium-typische Herzkonturen erkennbar (z.B.
Holzschuhform bei Fallot’'scher Tetralogie, ,egg-on-a-string® bei TGA, etc.).

Hinweise fur kardiale Ursachen sind:

+ Kardiomegalie - unspezifisch, evtl. bei Volumeniberladung

* Lungenvenenstauung, evtl. zusatzlich Pleuraergusse

+ Pulmonale Uberflutung, evtl. zusatzlich Pleuraergiisse

* Intrapulmonale Verdichtungen bei AV-Malformationen (M. Osler, etc.)

+ Gefallauffalligkeiten (Scimitar Syndrom, etc.)

» Differente Transparenzminderung (links/rechts) bei unzureichender Perfusion

von Lungenarealen oder einseitige Uberblahung

7.2.8. Magnetresonanztomographie (MRT)/ Computertomographie (CT)

Bei unzureichender echokardiographischer Darstellbarkeit erlaubt die kardiale MRT
oder CT bzw. Angio-CT eine sehr gute Darstellung der Anatomie und Funktion von Herz
und Lunge sowie assoziierter Fehlbildungen (Gefalke) moglich (z.B. auch atretischer

Aortenbogensegmente und Duktusbandchen).

7.2.9. Herzkatheteruntersuchung und Angiographie
Bei vollstandiger echokardiographischer Darstellbarkeit und Klarung der Diagnose
kann darauf verzichtet werden. Indikationen kdnnen bestehen zur:

- phlebographischen Darstellung von Venenfehimindungen

- Darstellung von intrapulmonalen Shunts

- prainterventionellen Diagnostik
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7.3. Differenzialdiagnosen

Differenzialdiagnostisch zu erwagende Erkrankungen sind exemplarisch in Tabelle 1

dargestellt:
Ursachen nach Beispiele Anmerkungen
Organsystem
Kardial Zyanotische Herzfehler
* reduzierter pulmonaler Blutfluss mit | Herzgerausch vorhanden,
niedrigem PA-Druck: Duktusabhangigkeit
Fallot'sche Tetralogie-Physiologie,
Pulmonalstenose + ASD
» Transposition der grof3en Arterien Herzgerausch selten,
meist nur bei VSD
CAVE: Duktusabhangigkeit
* Komplette intrakardiale O- Symptome variabel
Mischung: Verschiedene Formen
des singularen Ventrikels
+ Ebstein-Anomalie (passagere) Zyanose im
Neugeborenenalter durch R-
L-S Uber FO
Pulmonalvendse Hypertension
* Obstruktive ausgepragte Tachypnoe,
Lungenvenenfehimindung RO-Thorax ahnlich wie bei
Atemnotsyndrom, CAVE: O,
- reduziert den
Lungengefallwiderstand
Lungenstauung
DCM, ausgepragtes spongidses Symptome variabel
Myokard; groRe Herztumoren
Selten:
Intrakardialer RLS durch anatomische
Besonderheiten
ausgepragte rechtsseitige konnatale Symptome variabel
HOCM, grol3es Rete chiari mit Verlegung
der TK = RLS via FO
Vaskular Aortenbogenringbildungen, pulmonary Reflexapnoen mit Zyanose

sling

Pulmonale arteriovendse Fisteln
(Rechts-Links-Shunt auf Lungen-
GefalRebene, z.B. M. Osler)

Venenfehimindungen in den linken
Vorhof

Veno-vendse Kollateralen bei
Fontankreislauf

Pulmonale Hypertonie

(32, 33)

kein Anstieg der Sattigung
unter O2-Gabe

Kontrastechokardiographie

MRT, HK-Diagnostik und
Therapie
siehe LL Pulmonale
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Pulmonale
Hypertonie

Eisenmenger-Reaktion

persistierende pulmonale Hypertonie des

Neugeborenen-PPHN

Hypertonie

Differenzialzyanose:
Sattigung postduktal
niedriger; RR aber pra- und
postduktal gleich

Ursachen nach Beispiele Anmerkungen
Organsystem

Respiratorisch / Atemnotsyndrom des Frih- und Tachydyspnoe, Nasen-
Atemwege Neugeborenen fligeln, Stéhnen,

Mekoniumaspiration

Zwerchfellhernie,
Zwerchfelllahmung

Choanalatresie, Micrognathie, Pierre
Robin-Syndrom,

grolie Polypen im Rachenraum,
Kaverndse Lymphangiome im Hals
Lungenfehlbildungen

Spontanpneumothorax

Schwerer Asthmaanfall

Einziehungen

Grlnes/ erbsbreiartiges
Fruchtwasser

Sonographie, RO-Thorax
assoziierte Vitien und
PPHN mdglich

Stridor
Tachydyspnoe
Klinische Diagnose

Leise Herztone, kein
Schallfenster von
prakordial

Klinische Diagnose

Gastrointestinal

Tracheodsophageale H-Fisteln

Gastrodsophagealer Reflux
(insbesondere < 3 Monate)

Zyanose bei 10/23 Pat.
(34)

nachts geringere
oesophageale Clearance,
geringere
Speichelproduktion,
selteneres Schlucken und
reduzierten Hustenreflex
-> stille Aspiration mit
Apnoe und Zyanose (8)

Tachypnoe, Zyanose und
Troponinanstieg am 2. LT
(3%5)

milde Zyanose bei dunkler
Haut schwerer erkennbar;
transiente neonatale
Zyanose bei mutiertem
fetalem Hb (35; 36)
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Metabolisch/
Hamatologisch

Neugeborene diabetischer Matter

Met-HB (angeboren, nitrathaltiges
Trinkwasser, Shisha Rauchen
Medikamente: Lokalanasthetika:
Lidocain, Benzocain, Prilocain, Procain
(z.B. EMLA®), Hdmoglobin M Krankheit

Methemalbumin

Hamoglobinopathien

Kryoglobuline

Tachypnoe, Polyglobulie,
diastolische
Funktionsstdrung, Zyanose
und ggf. Troponinanstieg
am 2. LT (37)

Antidot: Methylenblau,
milde Zyanose bei dunkler
Haut schwerer erkennbar;
transiente neonatale
Zyanose bei mutiertem
fetalem Hb (35, 36)

Intravaskulare Hamolyse
Hb-Elektrophorese (z.B. Hb
Rothschild, Hb Kansas, Hb

Beth-Israel

Periphere Zyanose

Neurologisch

Hirninfarkt, cerebrale Krampfanfalle

Affektkrampfe

Lidocain (-infusion) im Status epilepticus
- Met-Hb-Bildung

Insbesondere im jungen
Sauglingsalter Apnoen als
Krampfaquivalente (38)
(39)

(40)

ALTE

ALTE = Ereignis, das den Beobachter
erschreckt, mit Apnoe, Farbwechsel,
deutlicher Veranderung des Muskeltonus,
Wurgen und/ oder Erstickungsanfall

Zyanose gilt als Risikofaktor
(41, 42)

\Verschiedenes

» Geburt in grofer Hohe

* Neugeboreneninfektion / Sepsis

* postoperative Hypoxie nach
Tonsillektomie

klinisch Tachypnoe und
Zyanose, Irritabilitat,
schwache Reflexe und
Hypoxamie (43, 44)

durch Atemdepression und
Bradykardie (45)
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Kernaussagen: Leitlinie Abklarung einer Zyanose

Diagnostik @

e Das Pulsoxymetriescreening beim Neugeborenen verbessert die

Friherkennung von kritischen Herzfehlern.

e In fast allen Fallen kann die kardiale Ursache einer Zyanose sicher und
zuverlassig mittels Echokardiographie erkannt werden.

e Bei V. a. vaskularen Fehlbildungen ist eine weiterfihrende Diagnostik (z.B.
Phlebographie, Angiographie, CT, MRT) hilfreich.

e Bei Patienten mit schwerer Zyanose, klinischer Belastungseinschrankung
und/oder Zeichen fur eine Organminderversorgung ist eine Gabe von

inhalativem Sauerstoff hilfreich.

Empfehlungen: Leitlinie Abklarung einer Zyanose

Diagnostisches Vorgehen @

Es muss eine periphere von einer zentralen Zyanose unterschieden werden
und eine apparative Diagnostik (Pulsoxymetrie, Blutgasanalyse) erfolgen.

Bei klinischer Zyanose sollen Pulsoxymetrie und / oder Blutgasanalyse zur
Objektivierung und Einordnung des Schweregrades erfolgen.

Kinder mit einer Zyanose und auffalliger Anamnese und/oder Klinik sollen
baldmdglichst abgeklart werden.

Ein Neugeborenes mit auffalligem Pulsoxymetriescreening muss
schnellstmdglich zum Ausschluss eines Herzfehlers abgeklart werden.

Eine Zyanose bei Kleinkindern, Schulkindern und Jugendlichen sollte bei
unauffalliger Anamnese und Klinik innerhalb von Wochen abgeklart werden.
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8. Therapie

8.1 Grundsatze / Ziele / Strategien der Behandlung

Die Therapie richtet sich nach der zugrundeliegenden Erkrankung (siehe
entsprechende Leitlinien). Bei einer Akrozyanose sind beim ansonsten unauffalligen
Kind keine weiteren MalRhahmen erforderlich; auf eine ausreichende Trinkmenge,

zweckmalfige Kleidung und korperliche Aktivitat kann hingewiesen werden.

8.2.1. Medikamenttse Behandlung

Bei einem Neugeborenen mit dringendem V.a. eine kardiale (zentrale) Zyanose und
damit V.a. ductusabhangige Zirkulation: Prostaglandin E1 iv. bis zur endgultigen
Abklarung.

Bei Patienten mit schwerer Zyanose, klinischer Beeintrachtigung und/oder Zeichen fur

eine Organminderversorgung ist eine Gabe von inhalativem Sauerstoff hilfreich.

8.2.2. Chirurgische/lnterventionelle Behandlung

Wenn korrigierbare Fehlbildungen bestehen, kann durch eine gezielte chirurgische (z.B.
Venenfehimindungen) bzw. interventionelle Therapie (z.B. intrapulmonale Shunts,
Fontankreislauf, kritische Pulmonalklappenstenose, etc.) die Zyanose behoben oder

verbessert werden.

9. Verlauf und Prognose

Der Verlauf h&ngt von der zugrundeliegenden Erkrankung bzw. Ursache ab.

10. Durchfihrung der Diagnostik und Therapie

Durchfiihrung durch eine Arztin / einen Arzt fur Kinder- und Jugendmedizin mit
Schwerpunktbezeichnung Kinder- und Jugendkardiologie.

Therapeutische MaRnahmen obliegen der Verantwortung einer Arztin/eines Arztes fur
Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinder- und
Jugendkardiologie, ggf. eines Herzchirurgen mit Zertifikat ,Chirurgie angeborener

Herzfehler”.
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