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1  Krankheitsbezeichnung: Abklärung einer Zyanose 
 
Geltungsbereich: Zyanose im Frühgeborenen-,  Neugeborenen-, Kindes- und Jugendalter 
  
2 Definition - Klassifikation – Basisinformation 
Eine Zyanose wird bei mehr als 5 g/dl desoxygeniertem Hämoglobin im Kapillargefäßsystem 
erkennbar. Eine zusätzlich bestehende Anämie kann die Sauerstoffuntersättigung maskieren, so dass 
deren Schwere nicht mit der Ausprägung der sichtbaren Zyanose korreliert. Ein pulsoxymetrische O2-
Sättigung über 94% ist jenseits des Frühgeborenenalters normal (5,22,39,42). 
Die Zyanose ist das Leitsymptom der arteriellen oder kapillären Sauerstoffuntersättigung 
verschiedener Genese und bedarf in jedem Alter einer umgehenden Klärung (7,8,9,14,28). Eine 
zentrale Zyanose weist auf einen intrakardialen oder intrapulmonalen Rechts-Links-Shunt hin. 
Dagegen ist eine periphere Zyanose Folge einer Minderperfusion, auch bedingt durch ein 
erniedrigtes Herzzeitvolumen (Ausschöpfungszyanose). Davon abzugrenzen ist die funktionelle und 
harmlose Akrozyanose bei normalen Herz-Zeit-Volumen, z.B. bei Kälte. Eine Differentialzyanose 
beschreibt eine unterschiedliche Zyanose zwischen oberer und unterer Körperhälfte.  
Eine nach der Geburt länger bestehende Zyanose beim Früh-  und Neugeborenen ist ein 
alarmierendes Zeichen eines sich möglicherweise anbahnenden lebensgefährlichen Zustandes, der 
sofort geklärt werden muss (10,11,24,40,41). Im späteren Säuglingsalter kann sie in Form von 
hypoxämischen Anfällen akut auftreten oder sich kritisch verstärken. Bei älteren Kindern und 
Jugendlichen ist die Zyanose Folge kardialer oder pulmonaler bis zu diesem Zeitpunkt meist 
diagnostizierter Erkrankungen (1,4,17,19). 
Die Differentialdiagnose umfasst neben angeborenen Herzfehlern Erkrankungen des Herz-
Kreislaufsystems, z.B der persistierenden fetalen Zirkulation, Erkrankungen der Atemorgane 
(einschließlich des Atemnotsyndroms oder kongenitaler pulmonaler Anomalien bei Früh- und 
Neugeborenen), Erkrankungen des ZNS (z.B. Krampfanfälle, Apnoen), Störungen des Stoffwechsels 
und der Blutzusammensetzung (z.B. Polyglobulie, Methämoglobinämie und Hämoglobinopathieen) 
sowie der Temperaturregelung oder Infektionen (Sepsis) (21,25,26,35,34,36).  
 
3 Klinik und Leitsymptome 
Die Klinik der Patienten mit Zyanose richtet sich nach der zugrunde liegenden Erkrankung.  
 
4 Diagnostik 
Da eine Zyanose beim Neugeborenen, eine neu aufgetretene Zyanose  oder  Änderung des 
Zyanosegrades mit einem Herzfehler oder einer Veränderung der  pulmonalen oder 
hämodynamischen Situation verbunden sein kann, ist eine weiterführende Diagnostik zur Abklärung 
notwendig. 
 
4.1  Zielsetzung 
Ziel der kardiologischen Diagnostik bei Vorliegen einer Zyanose ist der Nachweis bzw. der Ausschluss 
einer kardiogenen Ursache und deren Klärung, die Bewertung etwaiger Begleiterkrankungen, ggf. 
Planung der Therapie sowie Einschätzung der Prognose. 
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4.2 Untersuchung 
Neben der vollständigen körperlichen Untersuchung (insbesondere Auskultation des Herzens und der 
Lunge) ist eine pulsoxymetrische Messung der Sättigung an allen 4 Extremitäten notwendig 
(besonders bei Neugeborenen).  Zusätzlich muss die Palpation der Pulse sowie die oszillometrische 
Messung der Blutdrucke an allen Extremitäten durchgeführt werden (2,16).  
 
4.3 Apparative Diagnostik 
Beweisend ist Pulsoxymetrie und Echokardiographie, zusätzlich ggf. Hyperoxietest, Blutgasanalyse, 
Blutbild, selten EKG, Herzkatheteruntersuchung, Kernspintomographie und CT, Röntgen-Thorax. 
 
4.4  Bewertung der diagnostischen Verfahren 
Die klinische Untersuchung kann Hinweise auf die Genese der Zyanose geben, sie ist jedoch zur 
genauen Abklärung alleine nicht ausreichend (6). 
 
Die Pulsoxymetrie  misst die Ausprägung einer Zyanose. Durch Messen an allen 4 Extremitäten kann 
eine Differenzialzyanose erkannt werden (3, 23, 33). 
 
Laboruntersuchungen: Die arterielle Blutgasanalyse ist der Goldstandard und misst das Ausmaß der 
Sauerstoffuntersättigung. Sie ermöglicht die Unterscheidung einer eventuellen respiratorischen 
und/oder metabolischen Entgleisung (Laktat!). Das Blutbild liefert die Information zum Hb-Gehalt 
und Hkt. Bei chronischer Zyanose ist der HB-Gehalt Indikator für die Kompensationsmechanismen 
(Polyglobulie). BB und weitere Laborparameter dienen zur differentialdiagnostischen Abklärung.  
 
Der Hyperoxietest kann zur raschen Unterscheidung kardiogener und pulmonaler Ursachen hilfreich 
sein. Das Ergebnis ist unsicher. 
 
Die Echokardiographie sichert die Diagnose eines Herzfehlers über eine detaillierte Darstellung der 
Anatomie und Funktion des Herzens, darüber hinaus wird die Ventrikelfunktion quantifiziert.  
 
Das EKG ist meist unspezifisch. 
 
Die Röntgen-Thoraxaufnahme kann die pulmonale Ursache der Zyanose aufzeigen und so zu der 
definitiven Diagnose führen. Zur Differenzierung angeborener Herzerkrankungen ist sie zu 
unspezifisch.  
 
Gelingt durch die Echokardiographie die vollständige Erfassung aller Details des Herzfehlers kann auf 
eine Herzkatheteruntersuchung mit Angiographie verzichtet werden.  
 
MRT: Bei unzureichender echokardiographischer Darstellbarkeit ist mittels MRT oder CT eine sehr 
gute Darstellung der Anatomie und Funktion von Herz und Lunge sowie assoziierter Fehlbildungen 
möglich. 
 
4.5 Ausschlussdiagnostik  entfällt. 
 
4.6 Entbehrliche Diagnostik 
 
Bei klaren funktionellen Befunden sowie suffizienter echokardiographischer Darstellung aller 
relevanten Aspekte ist eine weiterführende Diagnostik nur im Einzelfall indiziert (siehe Schema 1).  
 
4.7  Nachweisdiagnostik 
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Die Echokardiographie beweist in der Regel die kardiale Ursache der Zyanose oder schließt diese aus 
(12). 
4.8  Durchführung der Diagnostik 
Durchführung durch eine Kinderärztin / einen Kinderarzt mit Schwerpunktbezeichnung 
Kinderkardiologie. 
 
5 Therapie 
Die Therapie richtet sich nach der zugrundeliegenden Erkrankung (siehe entsprechende LL). Bei einer 
Akrozyanose ist keinerlei Kontrolle oder Therapie notwendig.  
 
6 Nachsorge 
Ausführliche Aufklärung der Eltern über Benignität des Befundes zur Vermeidung falscher Schonung 
des Kindes bei einer Akrozyanose. Ansonsten Nachsorge gemäß den Leitlinien der einzelnen 
Herzfehler bzw. –erkrankungen. 
 
7 Früherkennung 
Die Fetale Echokardiographie kann zyanotische Herzfehler erkennen, ein fetaler 
Fehlbildungsultraschall andere Ursachen für mögliche postnatale Zyanosen. Bei Vorliegen einer 
kardiopulmonaler Anomalie sollte die Entbindung in einem Perinatalzentrum (Level I) mit 
Kinderherzzentrum erfolgen, so dass unmittelbar nach Geburt bereits die notwendigen 
therapeutischen Maßnahmen vorgenommen werden können, bevor es zu einer schweren 
Sauerstoffuntersättigung kommt (38) 
Das Pulsoxymetriescreening jedes Neugeborenen am 1. oder 2.LT ist kostengünstig und zusammen 
mit der klinischen Untersuchung (Herzgeräusch) dazu geeignet, frühzeitig Kinder mit angeborenen 
Herzfehlern zu erkennen und einer weiterführenden Diagnostik und Therapie zuzuleiten (siehe 
Schema 2).(13,15,18,20,27,29,30,37) 
 
8 Prävention 
Eine Prävention der Zyanose gibt es nicht. 
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Bewertung der Literatur: 
Bei den Literaturangaben [11, 16, 19, 20, 37, 41] handelt es sich Metaanalysen der Evidenzstufe 1, 
die Literaturstellen [1-5, 7-10, 14, 18, 22-25, 27-33, 38-40] um prospektive Studien bzw. 
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retrospektive Studien an grossen Kohorten, die methodisch gut durchgeführt sind und der 
Evidenzstufe 2 entsprechen. Reviews der Evidenzstuife 2 sind [13, 15, 26, 34-36].  Die übrigen 
Publikationen entsprechen Evidenzstufe III oder VI [6, 17, 42]. 
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Schema 1: Flow-Chart Diagnostik einer Zyanose 
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Schema 2: Neonatales screening 
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