
Seit den 1980er Jahren konnten aufgrund 
der Entwicklungen auf dem Gebiet der 
Kinderherzchirurgie unter Einsatz der 
HLM primäre Korrekturoperationen kom-
plexer Herzfehler bereits im Neugebore-
nen- und Säuglingsalter etabliert werden. 
Große Fortschritte in der kardiologischen 
Diagnostik sowie den Therapieoptionen 
der pädiatrischen Intensivmedizin ließen 
den Focus des Interesses zunehmend von 
der Mortalität zur Morbidität wandern. 
Neben kardialen Restbefunden sind heute 
die psychomotorische und kognitive Ent-

wicklung der Kinder und Jugendlichen 
und deren Lebensqualität im Langzeitver-
lauf von entscheidender Bedeutung.

Kinder und Jugendliche nach Opera-
tion eines angeborenen Herzfehlers ha-
ben gegenüber Gesunden ein signifikant 
erhöhtes Risiko für das Auftreten psycho-
motorischer, kognitiver, sprachlicher und 
psychosozialer Entwicklungsstörungen. 
Zahlreiche Publikationen bezüglich stan-
dardisierter neuropsychologischer Nach-
untersuchungen homogener Patienten-
gruppen an verschiedenen Herzzentren in 
Deutschland, Europa, den USA und Kana-
da legten dies seit den 1990er Jahren in viel-
fältiger Weise dar [6, 9, 31, 42, 50, 57, 77]. 
Hierbei zeigte sich generell in Abhängigkeit 
von der Komplexität des Herzfehlers und 
den daraus folgenden therapeutischen Er-
fordernissen eine große Bandbreite des Ri-
sikos bezüglich Inzidenz und Schweregrad 
der Entwicklungsstörung: Leichtere Herz-
fehler ziehen seltener und wenn ja leichtere 
Auffälligkeiten nach sich, während schwe-
rere Vitien häufiger und dann von ausge-
prägteren Störungen gefolgt sind [80]. Eine 
Übersicht in Beziehung zur aktuellen Prä-
valenz angeborener Herzfehler in Deutsch-
land [46] gibt . Abb. 1.

Risikofaktoren für 
Entwicklungsdefizite

Eine Vielzahl von patienten- und verfah-
rensspezifischen Faktoren, die mitein-

ander in Wechselwirkung stehen, wur-
de in den vergangenen Jahren als ursäch-
lich vermutet oder erkannt und ist Gegen-
stand laufender Forschungsaktivitäten [3, 
23, 52, 80]. Eine schematische Zusammen-
stellung zeigt . Abb. 2.

Patientenspezifische Risikofaktoren

Zu den patientenspezifischen, nicht oder 
nur bedingt modifizierbaren Faktoren 
zählen genetische Syndrome (z. B. Triso-
mie 21, Mikrodeletion 22q11), die zu et-
wa 30% mit einem angeborenen Herz-
fehler einhergehen, oder genetische Poly-
morphismen (z. B. Apolipoprotein E, ε2-
Allel), die eine Störung neuronaler Repa-
raturmechanismen nach sich ziehen kön-
nen. Weitere Faktoren sind Frühgeburt-
lichkeit, niedriges Geburtsgewicht, der 
perinatale Verlauf (Apgar-Werte u. a.) so-
wie soziodemografische Faktoren (z. B. 
Intelligenzquotient und Bildungsgrad der 
Eltern; [17, 21, 22]).

Besondere Beachtung verdienen aktu-
elle Untersuchungen zu intrauterinen Ent-
wicklungs- bzw. Reifungsstörungen des 
Zentralnervensystems herzkranker Feten, 
die zu einer sog. kongenitalen Hirnerkran-
kung führen können. Fetale Gefäßdoppler-
ultraschalluntersuchungen in der A. cere-
bri media ergaben, dass bei verschiedenen 
komplexen Herzfehlern der zerebrale Ge-
fäßwiderstand und die Durchblutung des 
fetalen Gehirns reduziert (Linksherzvitien 
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wie Aortenklappenatresie, HLHS) oder 
der Gefäßwiderstand erhöht sein kön-
nen (Rechtsherzvitien wie TOF) und dass 
dies zu einer mangelnden Ausreifung und 
Entwicklung des Gehirns des Neugebore-
nen führen kann [14, 38, 60]. Serielle feta-
le neuroanatomisch-konventionelle MRT-
Untersuchungen sowie MR-spektrosko-
pische (H-MRS) und diffusionsgewichte-
te MR-Stoffwechseluntersuchungen (DTI) 
des Gehirns wurden kürzlich in Kombi-
nation mit fetaler Echokardiographie bei 
Feten mit HLHS, TGA und PA mit IVS 
durchgeführt. Diese Untersuchungen be-
stätigten, dass es bei den von diesen Er-
krankungen Betroffenen im 3. Trimenon 
zu einer progredienten Störung des Hirn-
volumens, der neuroaxonalen Entwicklung 
und des zerebralen Metabolismus kommt, 
beispielsweise beim HLHS [45] in Abhän-
gigkeit von der Auswurfleistung durch die 
Aortenklappe und dem Flussmuster im 
Aortenbogen. Bei der TGA [45] kann ein 
erhöhter Laktat-Cholin-Quotient im Ge-
hirn Ausdruck einer zerebralen Perfusion 

mit erniedrigtem Sauerstoffgehalt sein. 
Weitere Bestätigung für die Hypothese 
einer kongenitalen Hirnerkrankung ergab 
sich anhand von MRT-Untersuchungen 
des reifen Neugeborenengehirns unmittel-
bar nach der Geburt noch vor der ersten 
Herzoperation. Hierbei wurden vermehrt 
eine Mikrozephalie (Inzidenz 10–30%), 
eine Unterentwicklung des Operculum in-
sulae (20%) als Marker einer funktionel-
len Unreife des Neugeborenengehirns [80] 
oder eine periventrikuläre Leukomalazie 
(20–30%), wie sie auch gehäuft bei unreifen 
Frühgeborenen gesehen wird [41], sowie 
Alterationen des zerebralen Stoffwechsels 
in Form eines veränderten Laktat-Cholin- 
bzw. Aspartat-Cholin-Quotienten [20, 43, 
48, 59, 63] gefunden. Mit Hilfe eines semi-
quantitativen MRT-Reifeindex wurde bei 
reifen Neugeborenen mit Herzfehler eine 
intrauterine Verzögerung der Hirnreife 
von etwa 1 Monat berechnet [44]. 

Besonders bei zyanotischem Herzfeh-
ler und im Zuge einer Operation an der 
HLM im Neugeborenenalter besteht eine 

vermehrte zerebrale Vulnerabilität mit 
deutlich erhöhtem Risiko (> 50% früh-
postoperativ) für eine weitergehende er-
worbene Hirnschädigung (periventriku-
läre Leukomalazie, Infarkt, Blutung) und 
Entwicklungsstörung [13, 55]. Eine Zu-
sammenschau der bisher beschriebenen, 
teilweise klinisch silenten Hirn-MRT-Be-
funde gibt . Abb. 3. Deren Wertigkeit, 
insbesondere ihre Korrelation zu Ver-
laufsparametern der psychomotorischen 
Entwicklung, ist Gegenstand weiterer 
Untersuchungen.

Verfahrensspezifische 
Risikofaktoren

Zu den verfahrensspezifischen, grund-
sätzlich modifizierbaren Risikofaktoren 
zählen der prä- und perioperative – hier 
insbesondere die Modalitäten der HLM-
Operation – sowie der postoperative Ver-
lauf – besonders Art und Dauer der in-
tensivmedizinischen Behandlung – bei 
erhöhter Vulnerabiltät des Gehirns für 
Schwankungen der Hämodynamik, Ven-
tilation und Oxygenierung [18, 27, 37, 49].

Die intraoperative Perfusion und 
Sauerstoffversorgung lebenswichtiger Or-
gane mittels HLM (. Abb. 4) mit oder 
ohne Kreislaufstillstand beinhalten ein 
erhöhtes Risiko für zerebrale Krampfan-
fälle und eine verzögerte psychomotori-
sche Entwicklung (u. a. „Boston circula-
tory arrest trial“; [4, 5, 7]). Als spezifische 
Risikofaktoren des kardiopulmonalen By-
passverfahrens sind zu nennen: 
F  Luft- bzw. Partikelembolisation,
F  Dauer und Tiefe der Hypothermie 

bzw. des hypothermen Kreislaufstill-
standes,

F  Säure-Basen-Strategie,
F  Flussrate,
F  Grad der Hämodilution,
F  Ultrafiltration,
F  Dauer der Wiedererwärmung bzw. 

postoperativen Hyperthermie,
F  Hyperglykämie,
F  Reperfusionsschaden des Gewebes,
F  systemisch-entzündliche Reaktion,
F  Kapillarlecksyndrom.

Mögliche Vorteile einer regionalen anteg-
raden Kopfperfusion zur besseren intra-
operativen Hirndurchblutung als Alterna-
tive zum Kreislaufstillstand werden in Be-
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Abb. 1 8 Prävalenz angeborener Herzfehler in Deutschland (nach [46], 
schwarze Prozentzahlen), Risiko des Auftretens einer Entwicklungsstörung 
bei Schulkindern für einzelne Herzfehler (weiße Prozentzahlen) und Risiko 
einer schweren Störung/Behinderung (rote Prozentzahlen), Näherungswer-
te (nach [80]), ASD Vorhofseptumdefekt, D-TGA Dextro-Transposition der 
großen Arterien, HLHS hypoplastisches Linksherzsyndrom, HRHS hypoplas-
tisches Rechtsherzsyndrom, PA-VSD Pulmonalatresie mit VSD, TAPVC tota-
le Lungenvenenfehleinmündung, TOF Fallot-Tetralogie, VSD Ventrikelsep-
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zug auf ihre Auswirkungen auf die spätere 
Entwicklung bisher uneinheitlich bewer-
tet: Positiven vorläufigen Ergebnissen [2, 
19] stehen unbeeinflusste frühe Testresul-
tate gegenüber [25, 79].

Als weitere Risikofaktoren für eine 
Entwicklungsstörung sind 
F  eine postoperativ persistierende Zya-

nose,
F  die Notwendigkeit einer Reoperation 

und
F  eine verminderte körperliche Akti-

vität oder Belastungsfähigkeit ein-
schließlich möglicher Überprotektion 
seitens der Erziehungsberechtigten

zu nennen [41, 71, 72].
Eine schematische Übersicht zum 

zeitlichen und kausalen Zusammenwir-
ken zwischen zerebralen Risikofaktoren, 
Hirnentwicklung und psychomotorischer 
Entwicklung gibt . Abb. 5.

Entwicklungsdefizite 

In verschiedenen Lebensaltern

Gehäufte Störungen der psychomotori-
schen und psychosozialen Entwicklung 
sind bei einer Vielzahl von Herzfehler-
typen nachgewiesen, können bereits vor 
einer Herzoperation bestehen und sich 
in allen Altersstufen vom Säuglings- über 
das Kleinkindalter, in das Schul- und Ju-
gendalter bis hin zum Erwachsenenalter 
auswirken ([41, 50, 52]; s. auch . Abb. 5).

Störungsmuster
Kinder nach Operation eines angebore-
nen Herzfehlers im Neugeborenen- und 
Säuglingsalter haben ein signifikant er-
höhtes Risiko für Störungen der kogniti-
ven und akademischen Entwicklung, der 
Fein- und Grobmotorik, der visuomo-
torischen Integration und räumlichen 
Wahrnehmung, der exekutiven Planung, 
der Sprech- und Sprachentwicklung, der 
Aufmerksamkeit und Aktivität sowie des 
Verhaltens. Sogenannte psychomotori-
sche Funktionsstörungen beziehen sich 
weniger auf formales Denken oder Füh-
len, sondern vielmehr auf alle Vorgänge, 
bei denen Bewegung und Aktion vorherr-
schen, d. h. bei welchen Planung und Aus-
führung von Bewegung eine dominieren-
de Rolle spielen. Die Störungsmuster be-
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aus werden Empfehlungen für standardisier-
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treffen also v. a. Grobmotorik und Koor-
dination [9], Fein- und Visuomotorik [6], 
expressive Sprache [35], Aufmerksamkeit 
[33] und exekutive Funktionen der Moto-
rik wie eine motorische Langsamkeit [77], 

die wiederum Schulprobleme nach sich 
ziehen kann.

Auswirkungen auf die Entwicklung
In . Tab. 1 ist eine Zusammenstellung 
der Auswirkungen vorgenannter Stö-
rungsmuster auf die Entwicklung in den 
verschiedenen Altersstufen dargelegt: Es 

A
B

C

D

E

F

Abb. 3 8 Schematischer Horizontalschnitt durch das Großhirn mit Darstel-
lung struktureller, anhand von MRT-Untersuchungen bei reifen Neugebo-
renen mit angeborenem Herzfehler auffindbarer Läsionen: A verbreiterter 
Interhemisphärenspalt, B Hirnvolumenminderung, C unterentwickeltes of-
fenes Operculum insulae, D periventrikuläre Leukomalazie, E Hirninfarkt, F 
punktförmiger Hämosiderinfokus (nach [70])

Venöse Ableitung
Arterielle Zuleitung

Pumpe

Oxygenator

Abb. 4 8 Schematische Darstellung des kardiopulmonalen Bypassverfah-
rens (Herz-Lungen-Maschine) zur Operation am offenen Herzen
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Abb. 2 9 Interaktion pati-
enten- und verfahrensspe-
zifischer Risikofaktoren für 
die neurologische und psy-
chosoziale Entwicklung, 
ZNS Zentralnervensystem

4 |  Monatsschrift Kinderheilkunde 2011

Originalien



besteht das Risiko einer Störung der von 
Seiten der Sozialgesetzgebung geforderten 
lebensalterstypischen Teilhabe am Leben 
in der Gesellschaft.

In gemischten Patientengruppen 
mit angeborenem Herzfehler

Die aktuelle Datenlage in Bezug auf Ent-
wicklungsdefizite in gemischten unselek-
tierten Gruppen von Kindern mit operier-

ten Herzfehlern soll anhand einiger bei-
spielhafter Studien dargelegt werden:

In einer kanadischen Längsschnittstu-
die [50] der Jahre 1999–2008 an 131 Kin-
dern mit einem im Neugeborenen- oder 
Säuglingsalter operationsbedürftigen 
2-Kammer-Herzfehler (56 Neugeborene 

Stadien der Hirnentwicklung:

Fetus Geburt Neugeborenes Säugling Schulkind

Axonwachstum
Dendritenaussprossung

Synapsenbildung

Pränatal:
• Genetik
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Zirkulation
• Störung der

zerebralen Gefäß-
autoregulation

• Verzögerung der
Hirnreife

Präoperativ:
• Zyanose
• Hämo-

dynamische
Instabilität

• Mikro-
zephalie

Intraoperativ:
• Kardiopulmonale

Bypassmodalitäten

• Kreislaufstillstand
• Hypothermie
• Störung der zere-

bralen Perfusion

Postoperativ:
• Hypoxämie
• Hämodynamische

Instabilität
• Hyperthermie
• Krampfanfälle
• Embolieneigung

Spätere Faktoren:
• Persistierende

Hypoxämie
• Reoperation
• Körperliche

Belastungsfähigkeit
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Mikrozephalie
Zerebrale
Entwicklungsstörung
strukturell + metabolisch
Periventrikuläre 
Leukomalazie

Säuglings/Kleinkindalter:
Zunahme der periventrikulären Leukomalazie
Fokale Hirnläsionen (Embolie, Infarkt, Blutung)
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Zerebrale Krampfanfälle
Verzögerung der psychomotorischen und
sprachlichen Entwicklung

Schulkind/Jugendalter:
Störung von Grob- und
Feinmotorik, Kognition,
Wahrnehmung,
exekutiven Funktionen,
Lernen, Aufmerksamkeit,
Verhalten, Lebensqualität 

 Kleinkind
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Synapsenprägung

Abb. 5 7 Zeitlicher Ablauf 
und Einflüsse von Risiko-
faktoren auf die Hirnent-

wicklung und die psycho-
motorische Entwicklung 

von Kindern nach Herzope-
ration an der Herz-Lungen-

Maschine im Neugebore-
nen- und Säuglingsalter. 

(Nach [80])
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Abb. 6 7 Einführung zu-
sätzlicher umfassender 
neuropsychologischer 

Nachuntersuchungen im 
Alter von 2 und 5 Jahren für 

Kinder nach Operation an 
der Herz-Lungen-Maschi-

ne im Neugeborenen- und 
Säuglingsalter; Empfeh-

lungen der Arbeitsgemein-
schaft psychosoziale Belan-

ge und Rehabilitation von 
Kindern, Jugendlichen und 

jungen Erwachsenen mit 
angeborenen Herzfehlern 

der Deutschen Gesellschaft 
für Pädiatrische Kardiologie 

2010. (Nach [28])
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mit TGA, TOF, PA-IVS, COA und 75 Säug-
linge mit VSD, TOF, AVSD, DORV) zeigte 
sich bereits vor der Herzoperation bei bis 
zu 50% der Patienten eine neurologische 
Störung. Nach der HLM-Operation mit 
oder ohne Kreislaufstillstand waren mehr 
als 50% der Neugeborenen und Säuglin-
ge neurologisch signifikant gestört durch 
Muskelhypotonie, Mikrozephalie oder 
motorische Entwicklungsverzögerung. Im 
mittleren Alter von 20 Monaten wiesen in 
der Gesamtgruppe etwa 40% einen moto-
rischen Entwicklungsrückstand auf, etwa 
1/3 hatten einen sprachlichen Rückstand 
und etwa die Hälfte eine Störung der So-
zialisation. Bei 1/4 der Kinder lag ein glo-
baler Entwicklungsrückstand vor. Im mitt-
leren Alter von 64 Monaten – vor Schul-
eintritt – war ebenfalls gut 1/4 der Kinder 
neurologisch gestört, davon 5% schwer. 
Die Inzidenz eines motorischen Entwick-
lungsrückstandes blieb mit etwa 40% hoch, 
während kognitive Störungen deutlich sel-
tener beobachtet wurden. Auffällig war 
eine Störung der Alltagsaktivität bei je-
dem zweiten Kind. Auch gaben 50% der 
Eltern vermehrten Stress an, sie schätz-
ten die Lebensqualität für ihre Kinder je-
doch überwiegend als gut ein. Im mittle-
ren Alter von 8 Jahren hatte jedes fünfte 
Kind schulischen Förderunterricht, eben-
so häufig wurden Rehabilitationsmaßnah-
men wie Logopädie, Ergotherapie, Kran-
kengymnastik oder psychologischer Bei-
stand benötigt. Sorge um die Entwicklung 
ihres Kindes hatten 3/4 der Eltern, und die 
Verfügbarkeit und Effizienz der angebote-

nen Hilfsdienste wurden von ihnen als un-
zureichend eingestuft.

In einer niederländischen Studie der 
Jahre 2007–2010 an 101 Schulkindern im 
Alter von 6 bis 16 Jahren [77], die wegen 
einer breiten Palette leichter, mittelschwe-
rer und schwerer Herzfehler im Säug-
lings- oder Schulalter operiert worden wa-
ren, zeigte sich neben signifikanten Defi-
ziten im Bereich der Kognition, der Auf-
merksamkeit, der Fein- und Visuomotorik 
und der motorischen Planung auch das Bil-
dungsniveau der Kinder gegenüber einer 
gesunden Kontrollgruppe signifikant redu-
ziert mit einem Besuch der Sonderschule 
von 26% (8-fach erhöht) in der Primarstu-
fe und 20% in der Sekundarstufe.

Eine dänische landesweite popula-
tionsbasierte Studie an fast 3000 Lang-
zeitüberlebenden mit angeborenem Herz-
fehler der Geburtsjahrgänge 1977–1991 be-
stätigte ein gegenüber der Normalbevöl-
kerung signifikant reduziertes Schulab-
schlussniveau auf allen Ebenen [62].

Bemerkenswerterweise finden sich in 
Bezug sowohl auf psychomotorische Test-
ergebnisse als auch auf MRT-Untersuchun-
gen des Gehirns (funktionelle Unreife) am 
Herzen operierter Kinder Parallelen zur 
Verzögerung der psychomotorischen Ent-
wicklung von Frühgeborenen [41].

Herzfehlerspezifische 
Störungsmuster der 
psychomotorischen Entwicklung

Wie eingangs dargelegt, schwankt das Ri-
siko für Störungen in verschiedenen Do-

mänen der psychomotorischen und psy-
chosozialen Entwicklung in Abhängigkeit 
von der Schwere des Herzfehlers und der 
damit verbundenen kardiologisch-thera-
peutischen Erfordernisse (. Abb. 1): Je 
komplexer der Herzfehler, umso gravie-
render ist das Risiko für schwerwiegen-
de postoperative Entwicklungsstörungen 
in einem oder mehreren Funktionsberei-
chen. Wichtig ist, dass die genannten Ent-
wicklungsauffälligkeiten häufig subtil und 
dann nur durch spezielle neuropsycholo-
gische Untersuchungsverfahren zu erken-
nen sind.

Eine Übersicht zu typischen Störungs-
mustern bei bestimmten Herzfehlern fin-
det sich in . Tab. 2.

Notwendigkeit systematischer 
neuropsychologischer 
Nachuntersuchungen

Auf die vorgenannten Ausführungen 
gründet sich die Forderung nach systema-
tischen ausführlichen zeit- und personal-
aufwendigen neuropsychologischen Ent-
wicklungsuntersuchungen aller Kinder 
nach Operation eines angeborenen Herz-
fehlers mit Hilfe der HLM im Neugebore-
nen- und Säuglingsalter (. Abb. 6). Die 
im Rahmen der planmäßigen kinderärzt-
lichen Vorsorgeuntersuchungen durch-
führbaren Screening- und semiquantitati-
ven Tests müssen für diese Zielgruppe als 
nicht ausreichend betrachtet werden. Für 
die Überprüfung der psychomotorischen 
Entwicklung sowie eventuelle spezielle 
Fördermaßnahmen sind weitere Schritte 
notwendig. In einem aktuellen Positions-
papier der Deutschen Gesellschaft für Pä-
diatrische Kardiologie, erarbeitet von der 
Arbeitsgemeinschaft psychosoziale Be-
lange und Rehabilitation von Kindern, 
Jugendlichen und jungen Erwachsenen 
mit angeborenen Herzfehlern, wird hier-
zu ausführlich Stellung genommen [28].

Ziele und Durchführung

Folgende Ziele sollen verfolgt werden:
F  Aufdeckung von – teilweise subti-

len – psychomotorischen, kognitiven, 
sprachlichen und psychosozialen Ent-
wicklungsdefiziten

Tab. 1  Auswirkung psychomotorischer Entwicklungsdefizite auf die Teilhabe an der 
 Gesellschaft 

Lebensalter Entwicklungsdefizite und Auswirkungen

Säuglings- und 
Kleinkindalter

Störungen des Muskeltonus

Fütterungsschwierigkeiten

Verzögerung der motorischen und geistigen Entwicklungsmeilensteine

Verzögerung der Sprachentwicklung

Schulkinder und Ju-
gendalter

Störungen der motorischen Aktivität und Koordination

Kognitive und akademische Störungen

Vermehrter Förder- und Sonderschulbedarf

Störungen des Verhaltens, der sozialen Kompetenz,  
des Selbstwertgefühls

Erwachsenenalter Konsekutive Probleme der Sozialisation

Konsekutive Probleme bei Berufsfindung und im Arbeitsleben

Probleme mit dem Abschluss von Versicherungen

Konsekutive Verminderung der Lebensqualität
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F  Vermittlung erforderlicher fachge-
rechter interventioneller bzw. thera-
peutischer Maßnahmen

F  Abwendung bzw. Abmilderung von 
sekundären Defiziten in den Berei-
chen Sozialisation, Schule, Ausbil-
dung, Beruf, Familie

F  Abwendung bzw. Abmilderung von 
Behinderung im Sinne einer für das 
jeweilige Lebensalter typischen Teil-
habe an Aktivitäten in der Gesell-
schaft

Als Zielgruppe sollen berücksichtigt wer-
den:
F  Alle Kinder, die im Neugeborenen- 

und/oder Säuglingsalter eine Herz-
operation erhalten

F  Untersuchung im Lebensalter von 
2 Jahren und von 5 Jahren

Für die Durchführung sollen angestrebt 
werden:
F  Ansiedlung in sozialpädiatrischen 

Zentren, Frühförder- und Beratungs-
stellen oder entwicklungsneurologi-
schen Ambulanzen

F  Untersuchung durch Fachpersonal 
(Neuropädiater, Psychologen, Logo-
päden, etc.)

F  Zusammenarbeit mit dem Kom-
petenznetz angeborene Herzfehler 
 (Dokumentation im Patientenpass, 
wissenschaftliche Auswertung)

F  Kostenübernahme durch die GKV, 
Anerkennung als Regelleistung

Bekanntlich finden sich bezüglich psycho-
motorischer Testergebnisse sowie MRT-
Untersuchungen des Gehirns (funktio-
nelle Unreife) am Herzen operierter Kin-
der Parallelen zu Entwicklungsauffällig-
keiten bei Frühgeborenen [41], für die es 

seit 2009 in Deutschland durch die GKV 
finanzierte sozialmedizinische Nachsor-
gekonzepte gibt, die umfassende entwick-
lungsdiagnostische Untersuchungen in 
sozialpädiatrischen Zentren beinhalten.

Tab. 2  Herzfehlerspezifische Störungsmuster der psychomotorischen Entwicklung

Herzfehler Operation Störungsmuster bei Schulkindern Literatur

VSD HLM-Operation im Säuglingsalter (Korrektur) Motorik, Sprache, Aufmerksamkeit, psychosoziale Probleme [32, 33, 34, 35, 53]

ASD HLM-Operation nicht im Säuglingsalter (Korrektur) Psychosoziale Probleme [78]

TOF HLM-Operation im Säuglingsalter (Korrektur) Motorik, Sprache, Aufmerksamkeit, akademisches Wissen, 
Problemlösung, psychosoziale Probleme

[32, 33, 34, 35, 58, 
82]

TGA HLM-Operation im Neugeborenenalter (arterieller 
Switch)

Neurologie, Motorik, Sprache, Aufmerksamkeit, akademisches 
Wissen, Problemlösung, psychosoziale Probleme

[4, 5, 7, 16, 29, 30, 
31, 36, 61, 76]

HRHS Mehrzeitige Palliation nach dem Fontan-Prinzip 
im Neugeborenen-, Säuglings- und Kleinkindalter 
(2–3 Operationen)

Neurologie, Motorik, Sprache, Aufmerksamkeit, akademisches 
Wissen, Problemlösung, Intelligenz (mittlerer IQ>90), psycho-
soziale Probleme, Lebensqualität (teilweise)

[10, 15, 24, 54, 68, 
75, 81]

HLHS Mehrzeitige Palliation nach dem Norwood-Prinzip 
im Neugeborenen-, Säuglings- und Kleinkindalter 
(3 Operationen)

Neurologie, Motorik, Sprache, Aufmerksamkeit, akademisches 
Wissen, Problemlösung, Intelligenz (mittlerer IQ< 90), psycho-
soziale Probleme, Lebensqualität (teilweise)

[11, 12, 19, 24, 27, 
47, 49, 69, 74, 79]

TAPVC HLM-Operation im Neugeborenenalter (Korrektur) Neurologie, Motorik, Sprache, Aufmerksamkeit, akademisches 
Wissen, Problemlösung, psychosoziale Probleme

[1, 40]

ASD Vorhofseptumdefekt, HLHS hypoplastisches Linksherzsyndrom, HLM Herz-Lungen-Maschine, HRHS hypoplastisches Rechtsherzsyndrom, IQ Intelligenzquotient, 
TAPVC totale Lungenvenenfehleinmündung, TGA Transposition der großen Arterien, TOF Fallot-Tetralogie, VSD Ventrikelseptumdefekt

Tab. 3  Empfehlungen für standardisierte neuropsychologische Nachuntersuchungen 
nach HLM-Operation. (Nach [28]) 

Alter (Jahre) Testverfahren Quelle

2  Formalisierte kinderneu-
rologische Untersuchung

  

Psychomotorische und 
geistige Entwicklung

Bayley-II-Entwicklungsskalen, deutsche Fas-
sung, kognitive und motorische Skala, zusätz-
lich Verhaltensbeobachtung

[66]

Sprachliche Entwicklung ELFRA-2 zur Wortschatzentwicklung [26]

Oder  

SBE-2-KT zur Sprachbeurteilung durch Eltern [73]

Psychosoziale Daten Auszüge aus der KiGGS-Studie zur Gesundheit 
von Kindern und Jugendlichen in Deutsch-
land, Elternfragebogen mit Kind im Alter bis 
zu 2 Jahren

[8]

5  Intelligenz und erwor-
bene Fertigkeiten und 
Sprache

K-ABC, deutsche Version [56]

Oder  

HAWIVA® III [67]

Motorik Movement Assessment Battery for Children-2, 
deutschsprachige Adaptation

[64]

Oder  

KTK [39]

Lebensqualität Kiddy-Kindl®, Kinderversion und Elternversion, 
Fragebogen zur Erfassung der gesundheits-
bezogenen Lebensqualität

[65]

Oder  

PCQLI-D (wird zurzeit in Deutschland multi-
zentrisch validiert)

[51]

ELFRA-2 Elternfragebogen zur Wortschatzentwicklung, HAWIVA-III Hannover-Wechsler-Intelligenztest für das 
Vorschulalter, K-ABC Kaufman-Assessment Battery for Children, KiGGS Kinder- und Jugendgesundheitssurvey, 
KTK Körperkoordinationstest für Kinder, PCQLI-D „pediatric cardiac quality of life inventory“, Fragebogen für 
Eltern herzkranker Kinder, USA, SBE-2-KT Sprachbeurteilung durch Eltern – Kurztest für die U7
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Inhalte

Von der Arbeitsgemeinschaft psychoso-
ziale Belange und Rehabilitation von Kin-
dern, Jugendlichen und jungen Erwach-
senen mit angeborenen Herzfehlern der 
Deutschen Gesellschaft für Pädiatrische 
Kardiologie kürzlich ausgearbeitete Emp-
fehlungen zu den Inhalten einer standar-
disierten psychomotorischen und psycho-
sozialen Entwicklungsuntersuchung sind 
in . Tab. 3 dargestellt [28].

Fazit für die Praxis

Es besteht ein signifikant erhöhtes Risiko 
für das Auftreten von klinisch relevanten 
psychomotorischen Entwicklungsstörun-
gen bei Kindern mit angeborenem Herz-
fehler, die im Neugeborenen- und Säug-
lingsalter mit Hilfe der HLM am Herzen 
operiert wurden.
In der Wechselwirkung patienten- und 
verfahrensspezifischer Ursachen spielt 
die sog. kongenitale Hirnerkrankung 
als Reifungsstörung des Zentralnerven-
systems herzkranker Feten eine wichti-
ge Rolle.
Es besteht die Notwendigkeit, dass sich 
Kinderärzte und Kinderkardiologen ge-
meinsam für systematische umfassende 
neuropsychologische Nachsorgeunter-
suchungen sowie Fördermaßnahmen als 
Regelleistung für den betroffenen Perso-
nenkreis einsetzen. Ziel dabei ist, nach-
haltige Schäden für die Kinder und deren 
Familien abzuwenden, Folgekosten zu 
vermindern und eine regelrechte Teilha-
be an der Gesellschaft bis in das Erwach-
senenalter zu ermöglichen.
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