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Einführung

Kongenitale Herzfehler (CHD) haben eine In-
zidenz von 6 bis 8 pro 1000 Lebendgebore-
nen und gehören damit zu den häufigsten
Fehlbildungen1)–4). Ungefähr 17% aller CHD
sind zyanotische CHD, 9% linksobstruktive
Malformationen, 57% CHD mit links-rechts
Shunt und 17% sind andere CHD. Ventrikel-
septumdefekte sind die häufigsten CHD und
stellen etwa 40% aller CHD dar4). 
Die Diagnose eines CHD ist nicht nur epi-
demiologisch wichtig, sie erlaubt auch eine
rechtzeitige Behandlung und/oder Überwa-
chung. Bei duktusabhängigen CHD ist eine
frühe Diagnose, nämlich vor dem Verschluss
des Ductus arteriosus, von grosser Bedeu-
tung. Bei diesen Neugeborenen kann eine
verspätete Diagnose zu einer erhöhten Mor-
bidität und sogar zum Tod führen5). Jedoch ist
die Frühdiagnose von CHD im Neugebore-
nenalter schwierig. Nach Angaben der Lite-
ratur erlaubt die pränatale Diagnose die Er-
fassung von nur circa 25% aller CHD6)–8). Eine
kürzlich durchgeführte Studie, die FETCH-
Studie, bestätigt diese Resultate und meldet
eine Inzidenz pränataler Diagnosen in der
Schweiz von 23%9). Die postnatale Diagnose
in den ersten Lebenstagen beruht norma-
lerweise auf der klinischen Untersuchung
und erlaubt gemäss Literatur nur bei etwa 
50 bis 75% der Kinder die Erfassung eines
Herzfehlers vor Entlassung vom Wochen-
bett6), 10)–11). Das Herzgeräusch in den ersten
Lebenstagen ist ein schlechter Indikator ei-
nes kardialen Defektes. Zusätzlich gibt es
keine gute Korrelation zwischen den klini-
schen Befunden und dem Schweregrad eines
CHD12)–13).
Die bekanntesten diagnostischen Möglich-
keiten sind die klinische Untersuchung, das
Röntgenbild (Rx), das Elektrokardiogramm
(EKG) und die Echokardiographie. Eine kürz-
lich durchgeführte multizentrische Studie14)

zeigte, dass die Routine Pulsoximetrie (POx)
am ersten Lebenstag geeignet ist um früh-
zeitig zyanotische CHD zu diagnostizieren. 
Wie zuverlässig sind diese Methoden um eine
Diagnose zu stellen? 

Die klinische Untersuchung

Die klinische Routineuntersuchung im Wo-
chenbett wird in der Schweiz im Durchschnitt
am zweiten oder dritten Lebenstag durch-
geführt. Sie sollte, wenn immer möglich, un-
ter optimalen Bedingungen stattfinden: Ein
erfahrener Untersucher, welcher nicht unter
Zeitdruck steht, untersucht ein ruhiges Kind
in einer ruhigen Umgebung. Bei der klini-
schen Untersuchung sollen folgende Punk-
te berücksichtigt werden: 

Die allgemeine Untersuchung 
Der Allgemeinstatus kann auf Anomalien,
welche mit CHD assoziiert sein können, hin-
weisen, wie es bei Dysmorphiesyndromen
oder Chromosomenanomalien der Fall ist.
Die Inzidenz eines CHD bei den Trisomien 13,
18, und beim Williams-Beuren Syndrom be-
trägt 90%. Sie liegt bei 40 bis 50% beim
Down- und beim Turner-Syndrom15)–16). Die Si-
tuation eines Neugeborenen mit einem
Down-Syndrom ist speziell, weil sich diese
Kinder mit CHD wie atrioventrikulären Sept-
umdefekten präsentieren, welche zur pul-
monalen Hypertension neigen, aber bei
eventuell fehlendem Herzgeräusch klinisch
schwierig zu erkennen sind. Aus diesem
Grund muss bei allen Neugeborenen mit ei-
nem Down-Syndrom eine Echokardiographie
im ersten Lebensmonat durchgeführt wer-
den17). Neben den Kindern mit Dysmorphien
sollen Frühgeborene und untergewichtige
Kinder besonders aufmerksam untersucht
werden, weil die Inzidenz von CHD bei diesen
zwei Risikogruppen höher ist als bei der nor-
malen Bevölkerung18). Bei diesen zwei Risi-
kokategorien soll deshalb die Indikation für
eine Echokardiographie grosszügiger als
bei der normalen Bevölkerung gestellt wer-
den. 

Die kardiale Untersuchung 
Diese muss systematisch durchgeführt wer-
den und beinhaltet neben den Vitalzeichen
und der abdominellen Untersuchung zum
Ausschluss einer Hepatomegalie die Inspek-
tion, kardiale Palpation, Auskultation, Pal-

pation der peripheren Pulse und die Erfas-
sung möglicher Herzinsuffizienzzeichen. 

Die Inspektion
Bei der Inspektion muss eine zentrale Zya-
nose ausgeschlossen werden. Obwohl eine
Zyanose bei einer Sättigung unter 80–85%
klinisch bemerkbar ist, wird sie häufig ver-
passt, vor allem bei dunkelhäutigen oder an-
ämischen Neugeborenen, oder wenn die
Kinder bei einem suboptimalen Licht unter-
sucht werden16), 19). Eine zentrale Zyanose
kann respiratorisch oder kardial bedingt sein,
und erfordert auf jeden Fall eine sofortige Ab-
klärung und möglicherweise eine Behand-
lung. 

Das Präkordium
Die Palpation eines hyperaktiven Präkordi-
ums ist das am häufigsten nicht erkannte kli-
nische Zeichen eines CHD6). Es ist jedoch
sehr wichtig, weil ein persistierendes hyper-
dynames Präkordium das erste und einzige
Zeichen eines CHD sein kann, und eine kin-
derkardiologische Abklärung erfordet15). 

Die Auskultation
Die Auskultation soll ebenfalls systematisch
durchgeführt werden und betrifft den Rhyth-
mus, den ersten Herzton, den zweiten Herz-
ton, eventuelle zusätzliche Herztöne, und 
ein mögliches Systolikum und/oder Diasto-
likum. 
Der zweite Herzton ist ein sehr wichtiges Ele-
ment der Auskultation, da die meisten Neu-
geborenen mit einem komplexen CHD einen
nicht gespaltenen und häufig akzentuierten
zweiten Herzton aufweisen15), 20). Das Herz-
geräusch stellt eine zusätzliche Schwierigkeit
dar: Bis 60% aller gesunden Termingeborenen
haben ein Herzgeräusch in den ersten Le-
benstagen21). Bei den meisten Fällen handelt
es sich um ein funktionelles Herzgeräusch.
Dieses hat folgende Charakteristiken: es ist
ein Austreibungsgeräusch, 1/6 bis 2/6 in In-
tensität (selten 3/6), mit p.m. über der Pul-
monalklappe, und manchmal Ausstrahlung in
die Axillae und in den Rücken. Die restliche
kardiale Untersuchung ist normal16), 22)–23). Das
funktionelle Herzgeräusch beim Neugebo-
renen wurde extensiv studiert und wird in der
Regel mit den kardiovaskulären Verände-
rungen des transitionellen Kreislaufes in Ver-
bindung gebracht, also mit einem offenen
Ductus arteriosus, aber vor allem mit einer
peripheren Pulmonalstenose, welche physio-
logisch ist und sich innerhalb den ersten 6
Lebensmonaten zurückbilden sollte23)–24).
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Die peripheren Pulse
Die Palpation der peripheren Pulse kann bei
einem kräftigen unruhigen Neugeborenen
sehr schwierig sein. Schwache Femoralpul-
se bei gut palpablen Brachialpulsen erhöh-
en jedoch den Verdacht auf einen CHD 
mit duktusabhängiger Körperperfusion wie 
beispielsweise die Aortenisthmussteno-
se13), 16), 20), 22). Auf der anderen Seite schliessen
gute Femoralpulse einen solchen CHD nicht
aus, weil sie palpabel sein können solange
die Körperperfusion über einen rechts-links
Shunt über den offenen Ductus arteriosus er-
folgt25). 

Die Herzinsuffizienz
Herzinsuffizienzzeichen müssen bei der kar-
dialen Untersuchung sorgfältig gesucht wer-
den. Das erste klinische Zeichen ist häufig
eine Trinkschwäche, fast immer von einer Ta-
chypnoe begleitet13)–15). Bei einer persistie-
renden Tachypnoe in Ruhe, definiert durch
eine Atemfrequenz über 60 pro Minute, soll
nicht nur an eine respiratorische Störung,
sondern auch an eine mögliche Herzinsuffi-
zienz gedacht werden. Eine Rechtsherzin-
suffizienz kann sich durch eine Hepatome-
galie (Leber > 3 cm unter dem Rippenbogen)
und periphere Ödeme manifestieren.

Das Röntgenbild 
und das Elektrokardiogramm

In einigen Ländern gehören das Thorax
Röntgenbild (Rx) und das Elektrokardio-
gramm (EKG) zur normalen Abklärung bei
Kindern mit einem Verdacht auf CHD oder
sogar bei Kindern mit einem Herzgeräusch.
Verschiedene Studien haben gezeigt, dass
die Sensitivität und die Spezifität beider
Hilfsmethoden schlecht sind, um Neuge-
borene mit einem CHD zu diagnostizie-
ren26)–28). Ein normales Rx und ein normales
EKG schliessen einen CHD nicht aus. Da-
gegen gehören beide Untersuchungen zu
den üblichen zusätzlichen Abklärungen
wenn ein CHD diagnostiziert wurde. Da die
Diagnoserate eines CHD mit Rx oder EKG
nicht erhöht werden kann, sind beide
Untersuchungen als Screening Methode
nicht indiziert.

Die Echokardiographie

Die 2-D Echokardiographie mit pulse wave
und colour Doppler hat eine sehr hohe Sen-
sitivität und Spezifität und ist der Gold Stan-
dard in der Diagnose eines CHD. Die Technik

ist nicht invasiv und schmerzlos, jedoch zeit-
und personalaufwändig. Zusätzlich sind die
Kosten zu hoch, um sie als neonatales Scree-
ning von CHD zu rechtfertigen26), 29). 

Die Rolle der Pulsoximetrie

Die Pulsoximetrie (POx) wird seit den 80er
Jahren routinemässig als Überwachung von
Neugeborenen mit respiratorischen oder kar-
dialen Störungen angewendet. Eine kürzlich
durchgeführte Studie14) hat die Eignung eines
POx-Screenings für die Frühdiagnose von
CHD beim Neugeborenen analysiert. Die Ar-
beitshypothese war, dass die postduktale
POx als Screening Methode erlaubt, zyano-
tische CHD oder CHD mit duktusabhängiger
Körperperfusion zu diagnostizieren, auch
wenn das Kind asymptomatisch ist. Die Stu-
die wurde prospektiv und multizentrisch in
vier Spitälern in Zürich durchgeführt (Uni-
versitätsSpital, Spital Zollikerberg, Triemli-
spital, Universitäts-Kinderklinik). Während ei-
nes Jahres wurden alle Neugeborenen ≥ 35
0/7 Schwangerschaftswochen im Wochenbett
in die Studie aufgenommen. Eine postduktale
POx am Fuss wurde am ersten Lebenstag

durchgeführt. Bei einem Wert unter 95% er-
folgte eine klinische Untersuchung sowie
eine Echokardiographie, deren Zeitpunkt
vom POx Wert und von den klinischen Zei-
chen abhängig war.

3262 Neugeborene wurden untersucht. Ins-
gesamt benötigten 24 Neugeborene eine
Echokardiographie auf Grund eines tiefen
POx Wertes (Abb. 1). Von diesen 24 Kindern
hatten 17 einen CHD (15 einen zyanotischen
und 2 einen nicht zyanotischen CHD, aber zu-
sätzlich eine pulmonale Hypertension), 5 Kin-
der ein normales Herz, aber mit rechts-links
Shunt über den Ductus arteriosus oder das
Foramen ovale als Hinweis einer persistie-
renden pulmonalen Hypertension, und zwei
Kinder ein normales Herz.

Bei insgesamt 40 Kindern wurde die Dia-
gnose eines CHD gestellt (Abb. 2). Neben
den 17 Neugeborenen mit einer tiefen POx,
wovon 11 pränatal diagnostiziert worden wa-
ren, hatten 23 zusätzliche Kinder einen CHD
und eine POx ≥ 95%. Bei diesen Kindern wur-
de die Diagnose auf Grund eines Geräusches
gestellt. Von der Gruppe mit tiefer POx hat-

Abbildung 1: POx-Werte und zusätzliche Abklärungen
POx Pulsoximetrie, CHD congenital heart disease, PPHN persistierende pulmonale Hypertension.
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ten dagegen nur 6 von 17 ein Herzgeräusch. 
Wenn nur die zyanotischen CHD berück-
sichtigt werden, beträgt die Sensitivität eines
POx-Screenings 100%, die Spezifität 99.7%,
und der positive Voraussagewert 63%. Die
Sensitivität von 100% ist optimal. Die positi-
ve Voraussagekraft ist wegen den Kindern
mit persistierender pulmonalen Hypertension
nicht sehr hoch, und hat mit dem relativ frü-

hen Zeitpunkt der Messung zu tun. Wir be-
trachten dies nicht als Nachteil, weil die Er-
fassung einer pulmonalen Hypertension
wichtig ist, um diese Kinder rechtzeitig zu
therapieren, und um den Verlauf des Pul-
monalisdruckes nachkontrollieren zu können. 
Auf Grund dieser Studie, welche andere An-
gaben der Literatur bestätigt30)–32), ist die Rou-
tine POx einfach und zuverlässig, um zyan-

otische CHD bei asymptomatischen Neuge-
borenen zu diagnostizieren. 

Empfehlungen zum neonatalen 
Screening von CHD 
in Gebärkliniken

Zur Erfassung von kongenitalen Herzfehlern
beim Neugeborenen wird als Ergänzung 
zur sorgfältigen klinischen Untersuchung 
ein POx-Screening empfohlen (Abb. 3). Die
Schweizerischen Gesellschaften für Pädia-
trische Kardiologie und für Neonatologie
empfehlen, eine POx bei jedem Neugebore-
nen durchzuführen. Sie soll postduktal, also
an einem Fuss, während des ersten Le-
benstages durchgeführt werden, wenn mög-
lich bei einem schlafenden oder ruhigen Neu-
geborenen. Sobald eine gute Pulswelle re-
gistriert wird, kann der höchste Wert notiert
werden. Die Untersuchung sollte innerhalb
von 2 Minuten durchgeführt werden können.
Ein Wert von ≥ 95% wird als normal be-
trachtet. Bei einem grenzwertigen Wert von
90–94% und wenn das Kind keinen klinischen
Verdacht auf CHD aufweist, kann die POx
nach einigen Stunden wiederholt werden. Er-
reicht die Kontrolle wiederum nicht 95%, ist
eine Echokardiographie indiziert. Bei einem
Wert < 90% oder bei einem klinischen Ver-
dacht auf CHD soll sofort eine Echokardio-
graphie durchgeführt werden und das Kind
gegebenenfalls notfallmässig auf eine kin-
derkardiologische Abteilung verlegt wer-
den. 
Bei normaler POx gelten als weitere Indika-
tionen für eine kinderkardiologische Abklä-
rung inklusiv Echokardiographie drei Fakto-
ren: eine positive Familienanamnese, eine
auffällige klinische Untersuchung, oder der
Wunsch sehr ängstlicher Eltern33) (Abb. 3). 

Schlussfolgerung

Die Früherfassung von kongenitalen Herz-
fehlern ist beim Neugeborenen schwierig.
Eine verspätete Diagnose kann zu einer er-
höhten Morbidität und Mortalität führen. 
Ein normaler neonataler klinischer Status
schliesst einen Herzfehler nicht aus. 

Das Pulsoximetrie Screening stellt eine effi-
ziente ergänzende Untersuchung dar und ist
geeignet um frühzeitig zyanotische CHD zu
diagnostizieren. Ein POx-Screening am ers-
ten Lebenstag soll, zusätzlich zu einer sorg-
fältigen klinischen Untersuchung, erlauben,
komplexe CHD zeitgerecht zu erfassen. 

Abbildung 2: Charakteristiken der Neugeborenen mit kongenitalem Herzfehler 
POx Pulsoximetrie, CHD kongenitaler Herzfehler, VSD Ventrikelseptumdefekt, PS Pulmonalstenose, 
AVSD atrioventrikulärer Septumdefekt, HLHS hypoplastisches Linksherzsyndrom, TGA Transposition der grossen
Gefässe, DORV double outlet right ventricle, AIST Aortenisthmusstenose, TAC Truncus arteriosus communis, 
AA Aortenatresie, PA Pulmonalatresie. 

Abbildung 3: Indikationen für eine Echokardiographie
*  Bei POx < 90% ist ein ❤ echo sofort indiziert. Bei POx zwischen 90 und 94% erfolgt eine zweite Messung einige

Stunden später; bei persistierendem Wert < 95% ist ein ❤ echo indiziert. 
** Persistierender verstärkter präkordialer Impuls, pathologischer zweiter Herzton, V.a. organisches Geräusch,

schlechte oder fehlende periphere Pulse, Herzinsuffizienzzeichen, Rhythmusstörungen.
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Abkürzungen
CHD: kongenitaler Herzfehler
EKG: Elektrokardiogramm
POx: Pulsoximetrie
Rx: Röntgenbild
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Erratum

Antibiothérapie prophylactique périopéra-
toire chez l’enfant (Paediatrica 2005, vol 16
n°4, p. 27–29 – www.swiss-paediatrics.org
/paediatrica/vol16/vol16n4/pdf/27-29
.pdf)

Perioperative Antbiotikaprophylaxe bei
Kindern (Paediatrica 2005, vol 16(4), S.
30–33 – www.swiss-paediatrics.org/pae-
diatrica/vol16/vol16n4/pdf/30-33.pdf)

La remarque suivante manque: 
Die folgende Notiz fehlt: 

«Les interventions non mentionnées dans
les tableaux 1 à 4 ne nécessitent pas de
prophylaxie antibiotique»

«In der Tabellen 1–4 nicht aufgeführte Ein-
griffe bedürfen keiner perioperativen Anti-
biotikaprophylaxe» 


